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REVISTA DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE
CIRURGIA CRANIOMAXILOFACIAL

BRAZILIAN JOURNAL OF CRANIOMAXILLOFACIAL SURGERY

INFORMACOES AOS AUTORES palavras, excluindo tabelas e referéncias; o nimero de

. . - . : . _referéncias nédo deve exceder a 30.
A Revista da Sociedade Brasileira de Cirurgia Cranio- . D o P
Artigos de revisao— avalia¢des criticas e ordenadas da

maxilofacial é o 6rgéo oficial de divulgacao da SOCiedadqiteratura em relacdo a um certo tema de importancia

Brasileira de Cirurgia Craniomaxilofacial (SBCC). linica. Profissionais de reconhecida experiéncia em

Trata-se de publicacao trimestral, que vem sendo editada . . . ~
desde 1998 assuntos de interesse especial para os leitores sdo, em ge-

. . ~ .. ral, convidados a escrever estas revisdes. Além dos artigos
Os trabalhos enviados para publicacdo na Revista

da Sociedade Brasileira de Cirurgia CraniomaxiIofacialencomendados’ a Revista da Sociedade Brasileira de

; N . Cirurgia Craniomaxilofacial também aceita revisbées
devem versar sobre temas relacionados a cirurgia para

N . . o enviadas espontaneamente pela comunidade cientifica, as
correcdo de deformidades craniofaciais, tendo coma

objetivo registrar a producao cientifica na area, fomenJ4als devem limitar-se a 6000 palavras, excluindo
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. . R . - : Relatos de casos- descricdo de pacientes ou situa-
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revisdo, relato de caso, comunicacdo breve, carta ab. . ! ) . .

ritas, assim como formas inovadoras de diagndstico ou

editor, artigo especial, debates, panorama internacioncl , ) -
. 9 peci: P b}ratamento. O texto é composto por uma introdugéo breve
e imagem em Medicina.

A Revista da Sociedade Brasileira de Cirurgiaque situa o leitor em relagdo a importancia do assunto e
Craniomaxilofacial adota as normas de Vancoulriform apresenta os objetivos do relato do(s) caso(s) em questdo;

. . . . ical relato resumido do caso e os comentarios no qual sdo
Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedica S
. : . abordados os aspectos relevantes, os quais sdo compara-
Journals organizadas peltnternational Committee of

. . ) A N dos com a literatura. O nimero de palavras deve ser infe-
Medical Journal Editorsdisponiveis em www.icmje.org , . : . !
e o . . rior a 2000, excluindo referéncias e tabelas. O namero
cuja ultima atualizagéo foi realizada em outubro de 2007, ~, . P . 9
o . L o maximo de referéncias é 15. Recomenda-se a incluséo de,
O respeito as instru¢des é condi¢do obrigatéria para que 0=, . . ~
) . . no maximo, duas ilustracdes.
trabalho seja considerado para analise. . N A
i . . . . Comunicacao breve— pequenas experiéncias que
A abreviatura de seu titulo € Rev. Soc. Bras. Cir. Cranio: . Co ~
. tenham carater de originalidade, ndo ultrapassando 1500
maxilofac., a qual deve ser empregada em notas de rodapé

P A alavras e dez referéncias bibliograficas.
e em referéncias e legendas bibliograficas. : ~ .
Cartas ao editor— sdo sempre altamente estimuladas.

CATEGORIAS DE ARTIGOS Em principio, devem gomentar, dlsputlr ou crltlcgr Qrtlgos
publicados na Revista da Sociedade Brasileira de
Editoriais — geralmente referem-se a artigos selecio-Cirurgia Craniomaxilofacial, mas também podem versar
nados em cada niumero da Revista da Sociedade Brasiebre outros temas de interesse geral. Recomenda-se
leira de Cirurgia Craniomaxilofacial pela sua importan-tamanho maximo 1000 palavras, incluindo referéncias
cia para a comunidade cientifica. S0 encomendados Bibliograficas, que ndo devem exceder a seis. Sempre que
profissionais de reconhecida experiéncia nas areas epossivel, uma resposta dos autores sera publicada junto com
guestdo. O Conselho Editorial poderd, eventualmentea carta.
considerar a publicacdo de editoriais submetidos espon- Artigos especiais— sdo textos ndo classificaveis
taneamente. nas categorias anteriores, que o Conselho Editorial
Artigos originais — incluem estudos controlados e julgue de especial relevancia. Sua revisdo admite
randomizados, estudos observacionais, bem comaritérios préprios, ndo havendo limite de tamanho ou
pesquisa basica com animais de experimentagcéo. Os aréixigéncias prévias quanto ao namero de referéncias
gos originais deveré&o conter, obrigatoriamente, Introdu¢@dyibliograficas.
Método, Resultados, Discusséo, Conclus6es, Referéncias, Panorama internacional — resumos de artigos recen-
Resumo e Summary. Seu texto deve ter entre 2000 e 30@8s e de relevancia pratica, seguidos de comentarios.



Imagem em Medicina — material de interesse Todos os artigos publicados tornam-se propriedade
ilustrativo, como fotos, ilustracdes, exames, acrescidos deermanente da Sociedade Brasileira de Cirurgia Cranio-
até 25 linhas explicativas sobre o assunto, além do nome dnaxilofacial e ndo podem ser publicados sem o consenti-
autor, servico onde foi realizado e bibliografia obrigatéria. mento por escrito de seu presidente.

Debate — secdo em que os cirurgides experientes
serdo convidados pelo editor para discutirem um tem&ritérios de Autoria
polémico, emitindo suas opinibes em um formato padro- Sugerimos que sejam adotados os critérios de autoria
nizado, respondendo a perguntas realizadas pelo proprigos artigos segundo as recomendacdesntirnational

editor ou por um convidado. Committee of Medical Journal Editoré&ssim, apenas aque-
) las pessoas que contribuiram diretamente para o
POLITICA EDITORIAL conteddo intelectual do trabalho devem ser listadas como
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Avaliacdo pelos pares e . 2o
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colaboracdo de um profissional que ndo faca parte do

Conselho Editorial para fazer a avaliagdo. A deciséo INSTRUCOES PARA ENVIO DE

sobre a aceitacdo do artigo para publicacdo ocorrera, MATERIAL PARA PUBLICAGCAO
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trabalhos'experlrru;ntms envolvendo animais, as normasz, adequada, a secretaria editorial podera solicitar o
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Animals' (Institute of Laboratory Animal Resources, impress&o.

National Academy of Sciences, Washington, D.C., J18696

os Principios éticos na experimentacdo animal do Colégio g_mail: revista@sbcc.org.br
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Direitos autorais Rua Urano. 213
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EDITORIAL

Nossas metas para 2008
Our goals to 2008

No inicio de cada ano, é usual que estabelegcamos novos planos e metas para nossa vida pessoal e
profissional. N&o poderia ser diferente em relacao a nossa revista. A partir desse fasciculo, progressivamente,
iremos aumentar o nimero de artigos originais, visando a atender os requisitos necessarios para indexacao
em algumas bases de dados cientificos, como a SciE:€entific Eletronic Library Online

Gradativamente, temos recebido maior nimero de artigos, o que demonstra que o investimento que a
Diretoria da Sociedade Brasileira de Cirurgia Craniomaxilofacial tem feito em nossa revista vem sendo
reconhecido pela comunidade cientifica.

Por outro lado, o aumento de artigos submetidos a publicacao permite que sejam publicados artigos cada
vez melhor elaborados e com rigor cientifico ainda mais apurado. Assim, ndo podemos perder a oportunidade
de solicitar aos profissionais dedicados a cirurgia craniomaxilofacial que continuem a submeter seus
trabalhos cientificos a nossa Revista.

Pretendemos, ainda, durante o ano de 2008, aperfeicoar o sistema de submissao e revisdo dos artigos,
utilizando a Internet como forma de garantir a agilidade em todo o processo.

Além disso, pedimos aos colegas que nao deixem de citar nossa publicacdo sempre que puderem, em seus
manuscritos submetidos a outras revistas, hacionais e internacionais. Somente desse modo nossa revista
ficara cada vez mais conhecida e serd selecionada para sistemas de indexagéo cientifica mais renomados.

Nivaldo Alonso
Editor
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ORIGINAL

Ressecc&o volumetrica nas anomalias vasculares dos
labios: tatica cirurgica e avaliacao dos resultados

Volumetric resection in the lips vascular anomalies: surgical technique
and results evaluation
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RESUMO

Introducéo: O tratamento das anomalias vasculares
consiste em grande desafio. As dificuldades de classifica-
cdo e terminologia retardaram, significativamente, o de-
senvolvimento de uma filosofia adequada na abordagem
terapéutica dessas lesdes. Método: Estudo prospectivo foi
realizado envolvendo nove pacientes portadores de ano-
malias vasculares de baixo fluxo nos labios, incluindo
malformac®es venosas, linfaticas e hemangiomas, com o
objetivo de padronizar um método confiavel de abordagem
cirurgica em casos indicados, procurando evitar seqlielas e
deformidades decorrentes de resseccdes excessivas. Em sete
dos nove pacientes, as lesdes eram basicamente restritas ao
vermelh&o e a técnica foi padronizada. Nos outros dois, as
lesBes acometiam principalmente a pele dos labios, neces-
sitando modifica¢des individuais. Os resultados foram ava-
liados de forma objetiva, com medidas labiais determina-
das, comparadas pré e pos-operatoriamente, e subjetiva,
por meio de questionarios preenchidos pelos pacientes ou
responsaveis, contendo aspectos psicossociais e estéticos.
Houve, ainda, avaliagdo comparativa realizada por dois
cirurgides plasticos independentes, por meio de uma escala
de pontuacdo. Conclusdo: Concluiu-se que a técnica
sugerida é segura, simples e eficaz, com beneficios estéti-
cos e funcionais elevados, alto grau de satisfacéo de paci-
entes/familiares e baixos indices de complicacdes.

Descritores: Hemangioma/cirurgia. Angiodisplasia/
cirurgia. Labio/anormalidades. Cirurgia bucal/métodos.

SUMMARY

Introduction: Treatment of vascular anomalies is a
great challenge. Difficulties in classification and
nomenclature have held up significantly the development
of an appropriate philosophy in the therapeutic approach
of these lesions. Methods: A prospective study was
conducted with nine patients who had low-flow vascular
anomalies of the lips, including hemangiomas, venous and
lymphatic malformations. The objective was to develop a
reliable standardized method of surgical approach, avoiding
deformities caused by excessive resection. In 7 of 9 patients,
the lesions were basically restricted to the vermilion and
the technique was standardized. In the others, the lesions
affected mainly the skin and individual modifications were
necessary. The results were assessed objectively by the
comparison of lip measurements before and after the
procedure, and subjectively by a questionnaire with
aesthetic and psychosocial aspects. There was a
comparative assessment of two independent plastic
surgeons using an elaborated score. Conclusion: We
concluded that the suggested technique is safe, simple and
effective, with high aesthetic and functional benefits, high
level of satisfaction of patients and relatives and low rates
of complications.

Descriptors: Hemangioma/surgery. Angiodysplasia/
surgery. Lip/abnormalities. Surgery, oral/methods.
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INTRODUCAO pacientes com sequelas definitivas decorrentes da ressecc¢ao
excessiva de anomalias vasculares nos labios, assim como
Anomalias vasculares séo lesdes de etiologia congéquelas ocasionadas pela utilizagio de tratamentos inadequa-
nita ou adquirida, cujos componentes predominantes sados para determinados tipos de les@es labiais. O objetivo des-
estruturas vasculares. Em 1996, a classificagdo bioldgicae trabalho foi padronizar um método confiavel para a
proposta inicialmente por Mulliken e Glowacki foi adota- ressec¢éo parcial de anomalias vasculares de baixo fluxo que
da, com modificacdes peldrternational Society for acometem o vermelh&o dos labios, procurando evitar sequelas
Study of Vascular Anomalie§lISSVA), entidade interna- e deformidades decorrentes de ressecgfes excessivas e pro-
cional responsavel por definir as diretrizes no tratamentgorcionando beneficios estéticos e funcionais.
das anomalias vasculare’s Incluem-se todas as
malformag¢des congénitas do sistema vascular, como as ,
malformacdes arteriais, venosas, linfaticas, capilares e suas METODO
combinac8es, os tumores vasculares benignos, como os Reali d . vend
hemangiomas, hemangioendoteliomas, angiomas em tufos, ealizou-se um estudo prospectivo envolvendo um gru-
glomangiomas, granulomas piogénicos e os tumoreR® 9€ nove pacientes que apresentavam anomalias
vasculares malignos, como os hemangioendoteliosy2Sculares de baixo fluxo nos labios, acompanhados no
sarcomas e o0s angiossarcoffas Ambu!aton/o Qe Anomghas Vasculares _da D|V|sa9 _de
O tratamento das anomalias vasculares sempre coffz"urdia Plastica e Queimaduras do Hospital das Clinicas
sistiu em um grande desafio para os cirurgides pléstico%a Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo.
na busca de resultados estéticos e funcionais aceitaveisSté trabalho foi aprovado pela Comisséo de Etica da
O impacto do estigma de uma anomalia vascular em ur'Stituicao, tendo sido informado a pacientes e/ou a seus
individuo e em sua familia, muitas vezes, é incompletal€Sponsaveis a respeito ,d.o carater cientifico das entrevis-
mente compreendido e a procura pela ajuda, com freqUéﬁ"E‘S’ dos registros fqto_graﬂcos e dos ObjetI.VOS, havendo a
cia, ndo é respondida adequadamente. Isso se torna ainggsPonsabilidade médica de que o procedimento proposto
mais importante quando as lesdes ocorrem em localiza3€ria realizado em condi¢cdes de seguranca, sob
cBes anatdmicas permanentemente expostas, como §8§0asamento cientifico prévio, visando a proporcionar
labios, considerados padrdes estéticos de beleza keneficio adicional aos pacientes. .
aceitacdo social. Consideraram-se para este estudo os pacientes porta-
Com relagdo aos hemangiomas, a localizagdo, suas dilores de anomalias yasculares labiais de baixo fluxo que
mensoes e a ocorréncia de complicagdes s&o os principdl§0 apresentam involugdo, como nos casos de
fatores considerados na indicacéo terapéutica. O tratameflalformacdes venosas e linfaticas, assim como suas com-
to pode ser conservador ou ativo, com emprego de medic&inacoes, e os tumores vasculares (hemangiomas) de
mentos ou procedimentos cirlrgicos. Devido as altas taxd§volucdo incompleta ou complicados.
de involugéo espontanea, o tratamento expectante é a con- Dos nove pacientes estudados, sete apresentavam le-
duta mais freqiientemente adotada, excetuando-se as sitif#es acometendo toda ou quase toda a espessura antero-
cBes emergencidig®. H4, atualmente, uma tendéncia paraposterior do vermelh&o do labio, por vezes mostrando al-
o tratamento ativo também de lesdes que cursam com cor@ilim grau de abaulamento da pele adjacente devido a pre-
plicacbes freqiientes, como infecgbes, sangramentos e enca de lesdo profunda, com pouco ou nenhum compro-
ceracgdes, ou aquelas localizadas em areas anatdmicas orgietimento direto da pele, tendo sido utilizada a padroniza-
ainvolug&o costuma ser mais lenta ou incompleta, como n@éo técnica proposta. Os outros dois pacientes apresenta-
ponta nasal, labios e regido parotidea, bem como as lesd¢am lesbes com diferentes graus de acometimento da pele
mais extensas que geralmente evoluem com cicatrize®0s labios, mostrando situagdes individuais que néo per-
desfigurante’s. A cirurgia é indicada com o objetivo prin- mitiram a aplicagéo da técnica padronizada, tendo sido in-
cipal de melhorar a funcdo e pode consistir em resseccdduidos neste trabalho por apresentarem anomalias
total ou parcial da les&®. Atualmente, tentam-se solu- vasculares de baixo fluxo nos labios, cujo tratamento pro-
¢cbes na obtencdo de cicatrizes posicionadas ermosto também foi o cirtrgico, utilizando-se de principios
subunidades anatdmicas e nos menores tamanhos possémelhantes aos do grupo padronizado.
veis. A cirurgia precoce seria aconselhavel quando os Todos os pacientes foram avaliados pré-operatoriamen-
hemangiomas de face apresentam distorgdo importante coi®, empregando ficha de dados clinicos, que trazia informa-
comprometimento funcional e quando se pode obter umades de identificagéo, aspectos das lesbes, classificacéo
cicatriz mais aceitavel em comparacao as seqiielas previgliagnostica e terapéutica previa.
veis da involugéo espontariéa Os nove pacientes descritos foram divididos em dois
Nas malformacdes vasculares, o tratamento pode ser feiggrupos. O primeiro formado pelos pacientes numerados de
através de resseccgdes cirdrgicas, procedimentos de esclerage a sete, que apresentavam lesées acometendo principal-
intraluminal ou de embolizacdo por meio de radiologiamente o vermelh@o dos labios, com ou sem abaulamento
intervencionista. Nas lesGes de alto fluxo, ressec¢cBes amadjacente da pele pela presenca de leséo profunda, nos quais
plas e radicais sdo mais indicadas, ao passo que nasalizou-se a técnica padronizada sugerida. O segundo gru-
malformag@es de baixo fluxo, venosas, linfaticas ou combipo foi formado pelos pacientes oito e nove, os quais apre-
nadas, é possivel resseccdo parcial da leséo, como també&entavam acometimento principalmente da pele dos labios.
ocorre em pacientes portadores de hemangiomas labiais. Em relagdo ao grupo 1, a faixa etaria dos pacientes variou
Este trabalho foi inspirado na observacédo de algungntre oito meses e 19 anos, com média de seis anos.
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A idade média foi de um ano e seis meses nos pacientés Figura 1 - Medidas com régua maleével
portadores de hemangiomas e de 9,7 anos naqueles com milimetrada da deformidade labial.

malformacdes vasculares. Os trés pacientes portadores
hemangiomas eram do sexo feminino, em dois localizada
no labio inferior e em um no labio superior. Quatro pacien
tes eram portadores de malformacdes vasculares, sen
dois do sexo masculino e dois do sexo feminino, todo
apresentando lesdes no labio superior. As lesdes clinicg
mente correspondentes a malformagdes vasculares forg
observadas ao nascimento, enquanto os hemangiom
foram percebidos com poucos dias, sempre dentro do priji
meiro més de vida. Todos os pacientes portadores d
hemangiomas demonstravam algum tipo de complicacac
como ulceragdes, sangramentos ou infec¢des. Um pacie
te com lesdo sugestiva de malformacao linfatica relato
mudanca de tamanho com temperatura. Dois pacientes cq
lesdes sugestivas de malformag¢des venosas informar
aumento com o choro e um deles também com mudancga
posicdo. A Tabela 1 resume a distribuicao por diagndéstic
clinico, localizagdo da anomalia e a histéria de terapéutic

prévia neste grupo de pacientes.
Para os casos do grupo 1, padronizou-se uma técnica

cirdrgica visando a resseccdo do excesso visivel da lesdo, Figura 2 - Marcacéo do labio residual, conforme
aproximando as medidas do lado afetado as do lado normal a férmula proposta para ressecgdo cirtirgica.

e mantendo a cicatriz voltada para o lado interno do labio|
Inicialmente, foram feitas as seguintes medidas, com ré

gua maleavel milimetrada (Figura 1):

+ medida do labio normal, correspondendo a distanci
entre a linha cutdneo-mucosa e o fim do vermelh&o seco
(medidos no lado normal, na mesma regido onde s
localizava a anomalia no lado acometido);

« medida da anomalia vascular, considerada da linh
cutaneo-mucosa até o limite posterior da anomalia n
vermelh&o, no ponto de maior largura antero-posterior;

+ medida do labio residual (Figura 2), correspondendo
largura antero-posterior que deveria permanecer apos|a
resseccao, considerada da linha cutaneo-mucosa at
linha de incisdo anterior do fuso de resseccdao
posicionada em um ponto calculado conforme a férmula;;

Labio residual = 2 x medida do labio normal + %

medida do labio normal. anomalia. O comprimento do fuso variou conforme a

extensao transversal da lesao.

A linha de incisdo posterior do fuso de ressec¢do no Os valores medidos foram anotados na ficha de regis-
lado afetado foi posicionada a uma distancia de pelo mendsos de dados per-operatérios e calculado o “Delta lahial (
0,5-1,0 centimetro do sulco vestibulo-labial e, em caso dkbial)”, que consistia no valor resultante da equacao: me-
presenca de mucosa normal préxima ao sulco, no limite ddida da anomalia vascular / medida do Iabio normal.

Tabela 1 - Diagnéstico, localizacdo e tratamento prévio das lesdes nos pacientes do grupo 1.

Pacientes Diagnostico clinico Localizacdo Tratamento prévio
1 Hemangioma Labio inferior Corticéide + alfa-interferon
2 Hemangioma Labio inferior Corticoide
3 Hemangioma Labio superior Conservador
4 Malformacé&o venosa Labio superior 1 cirurgia
5 Malformacé&o venosa Labio superior 4 cirurgias
6 Malformacéo venosa Labio superior 2 cirurgias
7 Malformacao linfatica Labio superior 2 cirurgias + OK-432
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As medidas do |abio normal, da anomalia eddabial

Tabela 2 - Medidas pré-operatorias (pacientes do grupo 1).

sdo mostradas na Tabela 2.
Os resultados foram avaliados de forma subjetiva e obje

tiva. A avaliagdo subjetiva consistiu de um questionério ent

tregue aos responsaveis ou ao proprio paciente, no caso
maioridade, para respostas em relacdo a sensacgédo de mel

ra da fala/diccéo, contencao labial/ alimentacao e do fechg
mento do labio em repouso, além de aspectos psicolégico

como sociabilidade e satisfacdo, e dos aspectos estéticg
para os quais foi utilizada uma escala de pontuacéo elabor

da pelos autores. Em caso de piora estética apés a cirurgia
pontuacgdo seria de -1; aspecto inalterado, zero; melho
discreta, 1 ponto; melhora acentuada, 2 pontos (Tabela 3)

A série foi analisada como um todo, pela soma das notas

gue poderia variar de menos 7, em caso de piora estética
todos os casos, até 14, em caso de melhora acentuada
todos os casos.

A avaliacao objetiva consistiu das medidas p6s-opera

térias considerando os mesmos pontos de referénc
utilizados no pré-operatorio, ou seja, a medida do labio nor
mal, da anomalia vascular residual no vermelhdo, send
comparadas com as medidas feitas antes do procedimen

Além disso, as fotos pré e pds-operatérias foram apresen-

- Medida do Medida da
Pacientes labio normal | anomalia | A labial
de
o (cm) (cm) (cm)
1- 1 0,6 3,6 6,0
S, 2 0,7 3,3 4.7
>3 08 4,0 5,0
,a 4 0,8 3,0 3,75
a 5 0,8 3,2 4.0
6 0,6 3,0 50
de 7 0,8 3,6 4,5
de Média 0,73 34 4.7

Tt

Tabela 3 - Escala de pontuagdo para

avaliacdo dos aspectos estéticos.

tadas a dois cirurgies com notada experiéncia em cirurgi
plastica, para analise comparativa dos aspectos estétic
de cada paciente, utilizando-se da mesma escala de resul
dos oferecida aos familiares, ndo tendo sido revelados ¢

o

f0. Aspecto estético Pontuac&o
- Piora -1

0s Inalterado 0

ta- Melhora discreta 1

S Melhora acentuada 2

detalhes técnicos do procedimento. O periodo pés-opera=
tério da realizacdo dos questionarios e medidas variou de

dois a cinco meses, com média de trés meses.
Considerou-se complicagcdo como qualquer ocorrénci

L Tabela 4 - Medidas pds-operatérias (pacientes do grupo 1).

que desviasse a evolucdo normal per ou pés-operatorig, Medida do | Medida da
como sangramento, deiscéncia, infeccdo ou outras. i s . .
Pacientes | labio normal | anomalia | A labial
(cm) (cm) (cm)
RESULTADOS 1 0,6 2.3 3,8
Em relagdo aos achados per-operatérios, o tempo de 2 0,7 18 2,6
cirurgia variou de 30 a 90 minutos, com a média de tempo 3 0,8 2,0 2,5
operatério geral de 50 minutos. Ndo houve sangramento 4 08 16 20
excessivo ou qualquer outra intercorréncia durante o at 5 08 18 55
operatorio nos pacientes submetidos a técnica padronizada ' ' '
As medidas pés-operatérias comparativas foram reali- 6 0,6 15 2,5
zadas com as mesmas referéncias anatbmicas, ou seja, 7 0,8 2,0 25
medida do labio normal, medida da anomalia vascular € p”
) . ’ . Média 0,73 1,86 2,55
célculo doA labial, sendo reunidas na Tabela 4.

Ocorreu complicagcéo pés-operatéria em um caso, no qual
houve deiscéncia da sutura da mucosa e consequente aber- . ) o
tura parcial da ferida operatéria, que evoluiu com cicatrizagdo A soma final das notas de pacientes e responsaveis foi
completa em poucas semanas por segunda intencdo. Né® 14. A soma final das notas de cada cirurgido para a série
se observaram intercorréncias nos outros pacientes da déi de 13.
rie (Figuras 3 a 6).

Em relacdo a avaliacao subjetiva, as melhoras referidas
quanto a fala/diccdo, a contencao labial e ao fechamento
labial em repouso séo apontadas na Tabela 5. i o

Quanto aos aspectos psicossociais, houve melhora re- Apesar de ser assunto controverso, ha forte tendéncia para
latada em todos os casos, com melhora aparente no con@lesseccdo dos hemangiomas antes da idade escolar. A ima-
vio social das criancas (e familiares). gem facial do individuo emerge nesta fase, quando comeca a

As notas referidas pelos pacientes ou responséaveis poeconhecer as diferencas faciais. Admite-se que se o procedi-
meio da escala de avaliacdo estética podem ser observadagnto for realizado antes dos trés ou quatro anos, ndo havera
na Tabela 6, assim como as notas dadas pelos cirurgiGezeemoria do eventb O resultado da resseccdo neste estagio
utilizando-se da mesma escala. deve ser pesada contra a aparéncia

DISCUSSAO
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Figuf"". 3- Hgmangioma pro Iifergtivo ulce[qdo Tabela 5 - Avaliagdo subjetiva dos pacientes do grupo 1.
em labio inferior. Aspecto pré e pds-operatorio.
Pacientes | Melhora da | Melhora da | Melhora do
fala / diccdo | contengéo | fechamento
labial labial em
repouso
1 X X
2 X X
3 X X
4 X
5 X X
6 X X
7 X
Figura 4 - Hemangioma proliferativo em labio Tabela 6 - Pontuacéo pela escala de
superior, causandg defqrmidade gr_\at()mica. avaliacao estética (grupo 1).
Aspecto pré e pds-operatorio.
— Pacientes | Familiares / | Cirurgi&o 1 | Cirurgiao 2
pacientes
1 2 1 2
2 2 2 1
3 2 2 2
4 2 2 2
5 2 2 2
6 2 2 2
Figura 5 - Hemangioma em labio superior, causando 7 2 2 2
deformidade anatdmica. Aspecto pré e pés-operatorio. Soma 14 13 13

Figura 6 - Malformacé&o venosa em labio superior, causando
deformidade anatdmica. Aspecto pré e pds-operatorio.

prevista ap0s a regressao natural da lesdo. Mulliken'et al.
citam indicacgdes relativas para resseccdo precoce dos
hemangiomas: (1) quando esta 6bvio que uma resseccao é
inevitavel, por exemplo, quando ha cicatrizes pds-ulcerativas,
excesso inalteravel de pele ou alta probabilidade de residuo
fibroadiposo; (2) quando a cicatriz ficar do mesmo tamanho ou
aparéncia da excisdo apos involucéo; (3) quando a cicatriz
puder ser facilmente ocultada dentro ou nas bordas de unida-
des estéticas da face; (4) quando resseccao estagiada ou re-
construcdo de uma parte anatémica for neceds®ma
Enjolras et af®, a cirurgia precoce é aconselhavel quando os
hemangiomas de face apresentam distor¢do preocupante, com
comprometimento funcional e quando se pode prever uma ci-
catriz aceitavel, em comparacéo as seqiielas previsiveis no
caso de involucdo espontansagundo os autores, isto ocorre
mais frequientemente nas lesfes palpebrais e labiais. As
resseccdes ndo devem ser completas, a fim de se manter teci-
do e evitar retracdo secundaria. Jackson®saaibém fazem
importante defesa da cirurgia precoce, salientando que, ape-
sar da cirurgia realizada quando a involucdo for “completa”
oferecer vantagens de correcédo mais facil e cicatrizes residu-
ais mais limitadas, a clara desvantagem é que pacientes e pais
terdo que esperar muito tempo antes que uma aparéncia “nor-
mal” seja obtida (com chances de nunca ser). Como resultado,
0 impacto na personalidade da crianca poderia ter um efeito

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 1-7

5



Goldenberg DC et al.

desastroso. Em se tratando de les6es em &reas expostiestratamento. As malformacdes vasculares incidiram mais
como os labios, a questao psicossocial deve ser profundéreqiientemente no labio superior e os tumores vasculares
mente considerada, ja que essas criancas s&temangiomas) no labio inferior. Ndo foram encontrados da-
freqlientemente isoladas do convivio social pelo propriaos porcentuais consistentes na literatura, mas essa parece
desconhecimento da sociedade em relacdo ao carater ser uma tendéncia na distribuicdo das lesdes.
nigno e ndo transmissivel da doenca. Em relacéo as medidas propostas, o raciocinio partiu de
H4, ainda, a observacao de alguns autbtes19242  quanto dever-se-ia preservar de labio no lado acometido
em relacao ao diferente comportamento biolégico dogara que se obtivesse um padrdo aproximado ao do lado
hemangiomas localizados no nariz e na boca, os quais némrmal. Foi elaborado depois da observacdo de resultados
apresentam taxas de involucao tdo expressivas como as darsteriores com técnicas cirdrgicas ndo padronizadas reali-
hemangiomas de outras localiza¢des, além de cursaremadas por varios colegas. Considerou-se a medida do
freqlientemente com prejuizo anatémico e funcional de esrermelh&o seco como o valor do I4bio normal porque €, em
truturas adjacentes. Para Pitanguy éf,algumas lesdes geral, a por¢éo visivel do 14bio. Sugeriu-se a formula des-
destréem tecidos durante seu crescimento. Hemangiomasita para calculo do labio residual porque seria duas vezes
assim localizados demandam uma atitude mais agressivamedida do labio normal correspondendo ao labio girado
pelo potencial risco, macroqueilia angiomatosa, incompesobre si mesmo, deixando a musculatura orbicular integra e
téncia labial, dessecamento da mucosa e alteragdes macicatriz resultante para a parte interna, mais metade da
oclusédo e estrutura dent&fi# Salienta-se o fato da ocor- medida do labio normal devido ao fato do vermelh&o Gimido
réncia de traumas e infec¢fes freqlientes pelo habito dger maior que o seco, havendo também o intuito de possibi-
crianca de colocar diversos tipos de objetos na boca, acrelitar uma sobra de seguranca para o caso de retragdes
centando morbidade consideravel ao quadro clinico. cicatriciais ou outras intercorréncias. Havia, ainda, uma outra
Thompson e Laning&hdefendem que a cirurgia preco- sobra de tecido de pelo menos 0,5-1,0 cm na regido do sulco
ce, em geral, ndo seria justificada, preferindo condutas maiestibulo-labial, deixada para possibilitar a sutura e contri-
conservadoras. buir para o aumento do vermelhdo Umido residual, na
O objeto deste estudo n&do é o momento de excisdo dagualizagdo com o lado normal.
lesbes, mas como o procedimento pode ser feito uma vez Analisando-se os valores encontrados, percebeu-se uma
definida sua necessidade. Dos nove pacientes da série, cimelhor relacao pds-operatéria entre o labio normal e o afe-
co eram portadores de hemangiomas que apresentavam tado, denotada pela diminuicdo Adabial (média de 4,7
nais e sintomas que justificavam o procedimento, enquantpara 2,55). OA labiais pés-operatérios nas pacientes por-
0s outros quatro apresentavam malformag¢fes vascularéadoras de hemangiomas de Iabio inferior ficaram acima da
(que ndo mostram involugao) ja submetidos a varias tentanédia, mostrando um excesso de lesédo residual. Na realida-
tivas de tratamento sem éxito e cuja solucgéo factivel seria de, houve a preocupacédo de deixar mais tecido na regido do
tratamento cirdrgico. sulco vestibulo-labial destas pacientes, diante da possibi-
Com base no levantamento bibliogréfico realizado,lidade de algum grau de involugdo futura dessas lesdes.
pode-se afirmar que poucas publicagcdes mostram algun¥scredita-se que as cirurgias e os resultados dos procedi-
padronizagao técnica no tratamento cirdrgico das anomanentos realizados nos labios superiores foram melhores.
lias vasculares labiais. Haramoto et%akportaram dois Essa observagédo pode estar embasada nas caracteristicas
casos de hemangiomas de labios inferiores nos quais utitas lesbes, uma vez que as ocorridas nos labios inferiores,
lizaram um método de reconstrucéo do vermelhdo inferioem geral, mostravam maior queilite angiomatosa e
por um retalho de rotacdo do vermelh&o contralateral (erdessecamento labial, sendo de abordagem mais dificil.
dois tempos). O motivo de terem sido consideradas no Quanto aos resultados da avaliagdo subjetiva, perce-
mesmo estudo diferentes anomalias vascularebeu-se maior ganho na qualidade do fechamento labial em
(hemangiomas e malformac8es vasculares de baixo fluxappouso, que ocorreu em todos 0s casos. Analisando-se 0s
€ que o comportamento biolégico dessas lesdes de babautros parametros que poderiam mostrar diferengas no pos-
fluxo nos labios é semelhante, com pouca ou nenhumaperatério, verificou-se que a melhora da contencao labial
involu¢cdo quando acometem o vermelhdo, tendo sido i relatada principalmente nas criangas menores, com
opc¢ao cirargica a mais adequada para todos os casos seemangiomas do labio inferior.
lecionados, além do fato da técnica cirargica ter sido a Em relacdo a melhora dos aspectos psicossociais e esté-
mesma em qualquer lesdo de baixo fluxo desta localizacéticos, isto foi ainda mais importante considerando-se casos
pois o objetivo principal foi o de trazer beneficio funcio- em sua maioria ja submetidos a varios tratamentos sem re-
nal e estético, procurando evitar seqielas definitivas solugdo, com grande expectativa em cada nova tentativa.
nao o de realizar uma ressecc¢do completa. Havia sempre o relato da “esperanca de conviver melhor
A casuistica tende para os achados da literatura, com @®m um problema que limita muito a interagdo com o0s ou-
hemangiomas incidindo mais no sexo feminino e adros”. Este aspecto pareceu ser 0 mais valorizado pelos
malformacg6es distribuidas igualmente em ambos os sexos. @cientes/familiares que, de maneira geral, ndo se queixa-
tipo de leséo foi importante por mostrar que qualquer leséocam de pequenas assimetrias labiais residuais, mas referi-
de baixo fluxo acometendo todo ou quase todo o vermelh&am ter sido o procedimento muito benéfico, atingindo sa-
no sentido antero-posterior do labio pode ser abordada petasfatoriamente o objetivo de trazer maior conforto no con-
técnica padronizada. A terapéutica prévia também tem reladvio com a anomalia.
vancia, ja que a grande maioria dos pacientes portadores A andlise objetiva dos resultados realizada por dois ci-
destas lesdes carrega uma historia longa de tentativaargiGes independentes também apontou para a melhora
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acentuada do aspecto estético, observada por meio da e$- Takahashi K, Mulliken JB, Kozakewich HP, Rogers RA, Folkman J,
cala de avaliacdo proposta, na qual a soma final das notas Ezekowitz AB. Cellular markers that distinguish the phases of

de cada cirurgido para a série foi de 13 em um total maximo

de 14. Denota-se que mesmo desconsiderando os aspectQs

psicossociais, uma vez que os cirurgiées ndo tiveram
contato com os pacientes, avaliando apenas as fotos pré e
pés-operatérias, pode-se afirmar que a padronizacéo
apresentada correspondeu aos objetivos almejados d.
trazer beneficio estético, evitando sequelas.

Os casos onde as anomalias vasculares acometem prin-
cipalmente a pele dos labios mostram uma varia¢édo de apre-
sentacdo muito grande, o que impossibilita a padroniza-
cao de ressecgdo. No entanto, foram incluidos neste trg-
balho por apresentarem anomalias vasculares de baixo flu-
X0, tendo sido tratados dentro da mesma filosofia de se-
rem evitadas sequelas iatrogénicas, visando as menores
cicatrizes possiveis, posicionadas em subunidades esté#i3.
cas da face, além de terem trazido contribui¢des técnicas
as possibilidades de tratamento e de organizagcdo no
manejo dessas lesdes. 14.

CONCLUSOES 15.

A tatica cirlrgica sugerida neste estudo mostrou-se simi6.
ples, segura e eficaz nos casos bem indicados, com melhoria
dos aspectos funcionais e estéticos, grande satisfacao (i
pacientes e familiares, evitando seqlielas ocasionadas por-
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ARTIGO ORIGINAL

Padronizacéo de meétodo cefalométrico para avaliacao
do avanco do terco médio da face em portadores
de craniossinostose sindromica

Cephalometric method standardization for midface advancement
evaluation in patients with syndromic craniosynostoses

DanIeL SaNTOs Correa LimMat, NivaLDO ALoNso?, PauLo Roserto PeLucio CAmARAS, Dov CHARLES GOLDENBERG?

RESUMO SUMMARY
Objetivo: Estabelecer método de analise cefalométrica Purpose: To establish a standardized cephalometric
padronizado para avalia¢do dos resultados obtidos no tra- method for outcome analysis of midface skeletal hypoplasia
tamento da hipoplasia esquelética do ter¢co médio da face in patients with syndromic craniosynostoses. Method: La-
em portadores de craniossinostose sindrémica. Método: teral teleradiography of eleven patients with syndromic

Telerradiografias de face em norma lateral de 11 pacientes craniosynostoses underwent to midface distraction were
portadores de craniossinostose sindrémica submetidos aos retrospectively evaluated. Three teleradiography of each
procedimentos de distragcdo do terco médio da face foram patient were used. The three lateral cephalograms were
avaliadas. Foram utilizadas 3 telerradiografias de face em obtained from each patient by direct teleradiography
norma lateral de cada paciente. Trés cefalogramas foram superimposition taken as references the anatomic repairs
obtidos de cada paciente, através da direta sobreposigcao in the cranium and anterior skull base. This way the three
das trés telerradiografias, tomando como referéncia reparos cephalometric tracings were obtained in the same acetate
anatdmicos do cranio e da porg¢do anterior da fossa paper which was digitalized. Utilizing a public domain
craniana. Os tracados cefalométricos foram obtidos em program Image J, various mensurations were accomplished
acetato, o qual foi digitalizado. Utilizando software, varias with intension of determine the extent of advancement
mensuracdes foram realizadas para determinar a extensdo suffered by the bone segments in the direction of vector
do avanco sofrido pelos segmentos 6sseos na dire¢cdo do skeletal movement and its horizontal and vertical

vetor do movimento esquelético, assim como de seus com- components as well, and skeletal stability, as taken as
ponentes horizontal e vertical, e a estabilidade esquelética, references point A and orbitale. Method reliability was
tomando-se como referéncia os pontos A e orbitario. checked by the repetition of tracings and measurements.
Confiabilidade do método foi aferida pela repeticdo dos Results: There was great accuracy in measurements. The
tracados e das mensuragfes das variaveis. Resultados: process of digitizing did not result in images distortion.

Houve grande precisdo nas mensurag¢des. O processo de Repetition of the cefalogramas and measures demonstrated
digitalizacdo ndo resultou em distor¢cdes nas imagens. A method reliability with high correlation between the measures
repeticdo dos cefalogramas e das medidas das variaveis and its repetitions (p <0.001). Conclusion: Method was
demonstrou a confiabilidade do método (p < 0,001). Con- appropriate for the purposes of evaluating outcomes of
clusdo: O método se mostrou adequado na avaliagcdo dos midface skeletal hypoplasia treatment in patients with
resultados obtidos com o tratamento da hipoplasia do ter¢o syndromic craniosynostoses.
médio da face de portadores de craniossinostose sindrémica.

Descritores: Craniossinostose. Circunferéncia Descriptors: Craniosynostoses. Cephalometry. Bone
craniana. Alongamento 4sseo. lengthening.
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Padronizagédo de método cefalométrico para avaliagdo de portadores de craniossinostose sindrémica

INTRODUCAO de 0,07 mm; régua para tracado cefalométrico; lapiseira
0,5 mm; grafite de 0,5 mm de espessura nas cores preta,
O avanco do terco médio da face é o aspecto primordialermelha e azul; cartolina preta; fita adesiva; borracha
no tratamento das alteracdes faciais dos portadores dganca macia.
craniossinostose sindrémica, visandobdencéo tanto da Os tracados foram realizados em ambiente escurecido,
funcdo quanto da aparéncia facial adequadas. O aspeatom a utilizag&do da cartolina preta para controle da intensi-
critico no sucesso do tratamento € a habilidade em avancdade da luz, proporcionando melhor visualizagcdo das
e manter os segmentos 6sseos avancados em posi¢é@struturas pouco contrastadas na telerradiografia.
anatomicamente normntal Diretamente sobre cada telerradiografia foram marcadas,
Avaliar os resultados obtidos com a distracdocom grafite preto 0,5 mm, as referéncias anatémicas da
osteogénica do ter¢co médio da face, em termos de magnitgorcdo anterior da base do cranio, segundo método de
de do avanco dsseo obtido e estabilidade esquelética,s@iperposicéo cefalométrica estrutural total. Assim, repa-
essencial para que se estabeleca se o método empregagg anatémicos como o contorno anterior da sela tircica,
como modalidade de tratamento é adequado. Esta analiséanal ¢ptico, face superior do corpo do osso esfendide,
ao permitir a comparagao do procedimento de alongamentq,tyra esfeno-etmoidal e porgéo horizontal da cortical in-
6sseo gradual com os avangos convencionais, por exeffsrna do osso frontal foram utilizados como parametros
plo, torna-se fundamental na determinacéo do meétodgara a superposicdo das telerradiografias. As trés
cirdrgico pe_ldra}o no tratamento das Cra”'Ofac'oeSt?”Psestelerradiografias de cada paciente (T1, T2 e T3) foram en-
Tal avaliacdo deve ser procedida de forma objetiva €54 superpostas, possibilitando a confecgdo dos trés tra-
reprodutivel, permitindo a observacéo dos resultados emy o4 cefalométricos sobre o mesmo papel acetato. A
Iongo prazo, o que torna a analise cefalométrica 0 métod perposi¢cao das telerradiografias foi realizada com o se-
mais adequado para o acompanhamento dos pacientes s inte método (Figura 1):

g]e?‘g?gisdZggspcracs)gigllrgt?cn;gs cirdrgicos para corregéo d 1) Sobre o negatoscépio foi colocada a primeira
O objetivo do presente estudo foi estabelecer um métot_elerradmgrafla (T1: pre-operatorio), a qual teve a sua
do de andlise cefalométrica padronizado, apropriado para a
observacdo dos resultados obtidos no tratamento da
hipoplasia esquelética do tergo médio da face em portadg=igura 1 - Método utilizado para a obtencéo dos cefalogramas.
res de craniossinostose sindrémica. A: material utilizado para confecgéo
dos tragados; B: telerradiografia do pré-operatorio (T1); C:
telerradiografia do pds-operatério recente (T2) sendo
METODO superposta a T1; D: telerradiografia do p6s-operatorio tardio (T3)
sendo superposta a T1; E: papel acetato sendo
colocado sobre T1 enquanto T2 e T3 estavam rebatidas; F:
cefalograma contendo os trés tragados (pré-operatorio,
pés-operatorio recente, e pos-operatorio tardio).

O presente estudo foi realizado no Setor de Cirurgia
Craniomaxilofacial da Divisdo de Cirurgia Plastica e
Queimaduras do Hospital das Clinicas da Faculdade
Medicina da Universidade de Sao Paulo.

Utilizaram-se telerradiografias de face em norma lateral
previamente realizadas nos periodos pré-operatorio, po
operatorio recente e pés-operatério tardio, de onze pacie
tes portadores de craniossinostose sindrémica submetid
a distracdo osteogénica do ter¢co médio da face com a utili
zacdo de dispositivo externo rigido [Rigid External
Distraction System; RED-system, KLS Martin, Alemanha],
associada a realizagdo de osteotomia tipo Le Fort 11l (DOLF
(n=4), ou a distracdo osteogénica associada a realizacao
osteotomia frontofacial em monobloco (DOM) (n=7), entre
0s anos de 2002 e 2006.

Cefalogramas foram obtidos a partir das trés
telerradiografias em norma lateral de cada paciente.
» 12telerradiografia: realizada no periodo pré-operatério|; &
» 22telerradiografia: realizada no pés-operatério recente

logo apés a retirada do aparelho, ao final do periodo d

consolidacao;

« 3?telerradiografia: realizada com intervalo minimo de 12
meses da cirurgia.

Todos os tragados cefalométricos foram realizados pel
mesmo pesquisador. Trinta e trés tracados foram obtidos.

Para a confeccdo dos cefalogramas empregou-g
negatoscopio; papel acetato proprio para tracad
cefalométrico com dimensdes de 18 x 24 cm e espessu

D
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margem lateral esquerda fixada a superficie do negatoscopoabeca assumida por cada paciente. Marcava-se, entéo,
por meio de fita adesiva; uma linha vertical de referéncia (vertical verdadeira).

2) A seguir, sobrep6s-se a segunda telerradiografia (T2: O papel acetato contendo os trés tracados de cada pa-
pOs-operatdrio recente) a T1, tomando como base osiente foi digitalizado com a utilizagdo de scaner Scanjet
parametros anatémicos supracitados. T2 foi entdo fixadd670 (Hewlett-Packard Development Company; LP), com re-
pela sua margem lateral direita a superficie do negatoscépisplugédo de 300 dpi.

3) Por fim, rebateu-se T2 e sobrepds-se a terceira Utilizaram-se como parametros para as mensuragdes
telerradiografia (T3: pds-operatério tardio) a T1, fixando-aos seguintes pontos cefalométricos: ponto A (ponto mais
pela sua margem superior; posterior da concavidade da superficie anterior do proces-

4) Depois de T1, T2 e T3 estarem fixadas, T1 era rebatidao alveolar da maxila); ponto O (ponto orbitario - ponto de
para verificacdo de superposicéo perfeita também entre Tipterse¢éo entre o contorno do assoalho orbitario e mar-
e T3. Dessa forma, todas as trés telerradiografias eragem orbitaria lateral).
superpostas. Se necessario, readequava-se a posi¢cdo dagenominaram-se A' e O’ os pontos de referéncia nos
telerradiografias, até que se conseguisse superposi¢éo péiacado pds-operatorio recente, e xA' e xO' suas projecoes
feita entre todas; no eixo horizontal; e yA' yO’ suas projecdes no eixo verti-

5) O papel acetato foi entdo fixado pela sua margen¢al. Denominaram-se A” e O” os pontos de referéncia no
inferior. Procedeu-se ao tragado colocando-se o papéfacado pds-operatorio tardio, XA” e xO”, e yA” e yO”, suas
acetato sobre cada uma das telerradiografias, enquanto pojecdes nos eixos horizontal e vertical, respectivamente.
outras duas telerradiografias eram rebatidas. Os tragaddss variaveis do estudo foram definidas como distancias
pré-operatérios foram feitos na cor preta. Os tracados pésntre os pontos de referéncia nos trés tracados.
operatérios foram feitos nas cores vermelha (pds-opera- As distancias mensuradas entre os tracados pré-opera-
torio recente) e azul (pés-operatdrio tardio). No canto sutdrio e pds-operatorio recente representaram: a) montante
perior direito de cada cefalograma, foram registrados @e alongamento 6sseo resultante no vetor do movimento
nome do paciente e a data da realizacédo de cada uma dasstancias A-A'e O-O’), b) montante de avango horizontal
telerradiografias; (distdncias A-xA' e O-x0O’), ¢) montante de deslocamento

6) A partir da observacédo de fotografias (Figura 2) evertical (distancias A-yA) - Figura 3.
das telerradiografias, determinou-se a posicdo natural da As distdncias mensuradas entre os tragados pré-opera-

tério e pos-operatorio recente representaram: a) quantida-
de de reposicionamento posterior tardio (distancias xA-
Figura 2 - Paciente portadora de sindrome de Apert xA” e xO'-xQO"); b) quantidade de reposicionamento verti-

submetida a osteotomia frontofacial em monabloco e cal tardio (distancias yA-yA” e yO'-yQ”) - Figura 4.
alongamento 6sseo da face com o uso de distrator externo rigido. As mensuracdes foram realizadas com auxilio de progra-

A e C: pré-operatdrio. B e D: p6s-operatério de um ano. ma de computacao grafica de dominio publico Image J, ver-
sdo 1.36b (National Institute of Health, Bethesda, MD,
USA). Para a realizacdo das medidas, o programa foi cali-
brado de acordo com a resolucao de 300 dpi utilizada na
digitalizagdo, assim sendo, cada 1,0 mm correspondeu a
11,811 pixels.

Os tracados digitalizados foram posicionados com base
na linha vertical de referéncia, que determinou assim o
eixo vertical; uma linha perpendicular a esta foi tracada,
determinando o eixo horizontal.

As medidas das distancias lineares entre os tracados
pré-operatério e pos-operatorio recente, e entre os traga-
dos pos-operatorio recente e pos-operatorio tardio foram
realizadas por meio da ferramenta modo de sele¢&o retangu-
lar presente no programa de computacao grafica, com um
dos vértices do retangulo posicionado no ponto inicial (pré-
operatério: ponto A ou ponto O), e o vértice diametralmente
oposto posicionado no ponto correspondente do tracado
pos-operatorio recente (ponto A" ou Q) ou pds-operatorio
tardio (ponto A” ou O”"), conforme a medida a ser proce-
dida. O programa forneceu, entdo, as medidas da distancia
resultante entre os dois pontos e seus componentes
horizontais e verticais.

Verificou-se a adequacao do método, com o propésito
de assegurar que o processo de digitalizacdo n&o resultou
em qualquer tipo de distorcdo no tamanho das imagens,
com consequente alteracdo das medidas que posterior-
mente foram obtidas a partir dos cefalogramas
digitalizados. Para tanto, a superficie de captura de ima-
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gem do scanner, cujas medidas sdo de 30,0 cm de compraram trés séries de medidas e, em cada série, a imagem de
mento por 20,0 cm de largura, foi dividida em 60 campos deada campo foi mensurada. O processo foi repetido mais duas
3,66 cm de largura por 3,0 cm de comprimento, com a utilivezes, totalizando cento e oitenta medidas.
zacdo de régua de 30 cm, esquadros e caneta azul de mar-A acuracia do método cefalométrico foi verificada pela
cacdo permanente de 0,5 mm. repeticdo de todos os tracados e das medidas, pelo mesmo
Em cada um dos 60 campos, foi realizada a digitalizacdpesquisador, com o intervalo de trés meses. Os valores das
de uma placa metdlica, cujas medidas (0,24mm de espessunagdidas realizadas a partir dos tracados originais foram
17,58 mm de comprimento; e 11,75 mm de largura) foram decomparados com as medidas obtidas a partir da repeticédo
terminadas previamente com emprego de paquimetro digitalos tracados.
(Mitutoyo Digimatic Caliper, Mitutoyo Sul Americana Ltda, Todos os calculos estatisticos foram realizados por meio
Suzano-SP). As 60 imagens foram obtidas com resolugdo ake programa especifico para esta finalidade [R: A language
300 dpi e a seguir submetidas a mensuracao por meio dind environment for statistical computing (2007). R
programa de computacédo gréfica Image J. Cada imagem f@ievelopment Core Team. R Foundation for Statistical

medida trés vezes, em ordem aleatdria, de forma que se realomputing, Vienna, Austria].

Figura 3 - Representagdo das distancias medidas entre os
tracados pré-operatdrio (linha continua) e pds-operatdrio recente
(linha tracejada). A: ponto A no tragcado pré-operatorio; A': ponto

A no tracado pos-operatério recente; xA': proje¢do do ponto A’

no eixo horizontal tragado a partir do ponto A; yA': proje¢éo do

ponto A’ no eixo vertical tragado a partir do ponto A; O : ponto

orbitario no tragcado pré-operatério recente; O’: ponto orbitario
no tracado pos-operatdrio recente; xO’: projecdo do ponto O’
no eixo horizontal tragado a partir do ponto O; yO’: proje¢do do

ponto O’ no eixo vertical tragado a partir do ponto O. A-A':

disténcia entre os pontos A e A’ = deslocamento resultante

medido a partir do ponto A, no vetor do movimento; A-xA’:
distancia entre o ponto A e projec¢éo do ponto A’ no eixo horizon-

tal = avanco horizontal medido a partir do ponto A. A-yA’:
distancia entre o ponto A e projecdo do ponto A’ no eixo vertical

= deslocamento vertical medido a partir do ponto A; O-O’:

distancia entre os pontos O e O’ = deslocamento resultante
medido a partir do ponto O, no vetor do movimento; O-xO’:
disténcia entre o ponto O e proje¢do do ponto O’ no eixo
horizontal = deslocamento vertical medido a partir do ponto O;
O.yO’: distancia entre o ponto O e a proje¢éo do ponto O’ no
eixo vertical = deslocamento
vertical medido a partir do ponto O.

L =

vl

Figura 4 - Representacdo das medidas do reposicionamento
horizontal tardio (a esquerda): distancias medidas para os pontos
de referéncia entre os tracados pds-operatdrio recente (linha
tracejada) e p6s-operatdrio tardio (linha pontilhada). A': ponto A
no tragado pds-operatdrio recente; xA': proje¢ao do ponto A’ no
eixo horizontal tragado a partir do ponto A; A’: ponto A no
tracado pos-operatorio tardio; xA’: projecdo do ponto A’ no eixo
horizontal tracado a partir do ponto A no tragado pds-operatério
tardio; O’: ponto O no tragado pos-operatorio recente; xO’:
proje¢do do ponto O’ no eixo horizontal tragcado a partir do
ponto O; O”: ponto O no tragado pds-operatoério tardio; xO”:
projecdo do ponto O” no eixo horizontal tracado a partir do
ponto O no tragcado pds-operatorio tardio. Distancia xA'-xA”:
quantidade de reposicionamento horizontal posterior tardio para
o ponto A. Distancia xO’-xO”: quantidade de reposicionamento
horizontal posterior tardio para o ponto O. Representacéo das
medidas do reposicionamento vertical tardio (a direita): distancias
medidas para os de referéncia entre os tragados pés-operatorio
recente (linha tracejada) e pos-operatdrio tardio (linha pontilha-
da). A': ponto A no tragado pGs-operatorio recente; yA': projecao
do ponto A’ no eixo vertical tragado a partir do ponto A; A’: ponto
A no tragcado pds-operatério tardio; yA’: projecdo do ponto A’ no
eixo vertical tracado a partir do ponto A no tragado pés-operato-
rio tardio; O’: ponto O no tragado p6s-operatorio recente; yO':
projecdo do ponto O’ no eixo vertical tracado a partir do ponto
O; O”: ponto O no tragado po6s-operatdrio tardio; yO:
projecéo do ponto O” no eixo vertical tragado a partir do ponto
O no tragado pos-operatdrio tardio. Distancia yA'-yA”: quantidade
de reposicionamento vertical tardio para o ponto A. Distancia
yO’-yO”: quantidade de reposicionamento vertical
tardio para o ponto O.
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Para as variaveis quantitativas, as estatisticas descritile digitalizacdo em funcéo da quadra (Figura 5), o qual ndo
vas pertinentes foram calculadas e expressas em termos eeédenciou nenhum padrao de fungdo matematica ao longo
média, desvio padrdo, coeficiente de variabilidade, mediados campos de digitalizacdo, demonstrando auséncia de
na e intervalo interquartilico. viés para as mensuracdes das diversas imagens.

Na avaliacdo da reprodutibilidade e associacao entre as Na verificagdo da acuracia do método de confec¢éo dos
variaveis quantitativas do estudo, a aderéncia a distribuitracados cefalométricos, a repeticdo dos tracados e das
¢do Normal tedrica foi verificada pelo teste de Shapiro-Wilk.mensura¢des das variaveis do estudo, com o intervalo de
Utilizou-se a correlagdo de Pearson quando se atendeu &@s meses, demonstrou a confiabilidade do método
pressuposto de aderéncia a distribuicdo Normal tedrica. Aefalométrico. O coeficiente de correla¢Boeftre as medi-
correlacdo de Spearman foi utilizada quando ndo houvdas do estudo e sua repeticdo demonstrou a concordancia
aderéncia a distribuicdo Normal. O nivel de significAnciaplena entre as mensura¢des, com nivel de significAncia
estatistica adotado no estudo foi igual a 5%. estatisticg < 0,0001 (Tabela 4).

RESULTADOS DISCUSSAO

Os resultados para as variaveis determinadas pelas A analise cefalométrica constitui o melhor instrumento
mensuracgodes realizadas entre os tracados pré-operatdrio e ppara verificagdo dos resultados obtidos com a mobilizagéo
operatoério recente, e entre os tracados pds-operatdrio recertes segmentos 0sseos na correcdo das desproporgdes
e pés-operatério tardio sdo apresentados nas Tabelas 1 e 2squeléticas e dento-esqueléticas da face de quaisquer

Os resultados da verificagdo da acuracia do método detiologias. Entretanto, existem peculiaridades que devem ser
digitalizacdo mostraram que as trés medidas do objetobservadas para que se proceda a avaliacdo cefalométrica
digitalizado em cada uma das sessenta quadras, perfazernaidequada dos pacientes portadores de craniossinostose
um total de 180 medidas, apresentaram média 17,58 mm, cosindrémica submetidos ao tratamento da hipoplasia
desvio padrao de 0,0197, CV 0,09% (Tabela 3), o que sugeesquelética facial através de avango do terco médio da face,
uma alta precisdo nas medidas em todas as quadras e qugeg ele convencional (osteotomia e avan¢o imediato com
pequena variabilidade deveu-se ao acaso. Este resultadtterposicdo de enxertos dsseos) ou com a utilizacao da dis-
pode ser apreciado no diagrama de dispersdo das medidaacdo osteogénica (osteotomia seguida de avanco

Tabela 1 - Estatisticas descritivas para as variaveis do estudo, determinadas pelas mensuraces realizadas
a partir dos pontos A e orbitario, entre os tracados pré-operatério e pds-operatério recente.
Variavel Minimo Maximo Média DP CV% Mediana nQ
A-xA 1,2 25,0 10,45 6,80 65,14 11,2 7,55
A-yA -4,4 10,3 3,18 4,89 153,8 2,6 8,3
A-A 4.9 25,0 12,41 5,65 45,54 11,2 55
O-xO’ 2,0 15,7 9,26 3,82 41,34 9,4 3,35
O-yOo’ -3,1 7,8 2,39 3,71 155,5 2,7 54
O-O’ 6,6 17,5 10,33 3,42 33,16 9,5 4,25

A-xA': avanco horizontal mensurado a partir do ponto A; A-yA’: deslocamento vertical mensurado a partir do ponto A; A-A’: vetor resultante do
movimento mensurado a partir do ponto A; O-.xO’: avanc¢o horizontal mensurado a partir do ponto O; O-yO’: deslocamento vertical mensurado a
partir do ponto O; O-O’: vetor resultante do movimento mensurado a partir do ponto O. Minimo: valor minimo para a variavel; maximo: valor maximo
para a variavel; mediana: valor da mediana para a variavel; DP: desvio padrdo; CV: coeficiente de variacdo; 1IQ: intervalo interquartilico.

Tabela 2 - Estatisticas descritivas para as varidveis determinadas pelas mensurages realizadas a partir
dos pontos A e orbitario, entre os tragados pds-operatorio recente e pos-operatorio tardio.
Variavel Minimo Maximo Média DP CV % Mediana nQ
XA'-XA? -0,3 -2,6 -0,96 0,73 75,02 -0,6 1,0
yA-yA? 0,6 6,7 3,45 1,94 56,27 3,4 2,65
xO’-xO” -0,3 -1,9 -0,85 1,03 121,70 -1,0 0,95
yO’-yO” 1,6 54 2,92 1,25 42,85 2,3 1,95

XA'-xA”: reposicionamento horizontal tardio mensurado a partir do ponto A; yA'-yA”’: reposicionamento vertical tardio mensurado a partir do ponto A;
xO’-xO”: reposicionamento horizontal tardio mensurado a partir do ponto O; yO’-yO™: reposicionamento vertical tardio mensurado a partir do ponto
O. Minimo: valor minimo para a variavel; maximo: valor maximo para a variavel; mediana: valor da mediana para a variavel; DP: desvio padrdo; CV:
coeficiente de variacdo; I1Q: intervalo interquartilico.
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esquelético gradual e progressivo). Dentre essas particulads contornos anatdémicos da por¢do anterior da base do
dades podemos citar o fato que os procedimentos de avanginio, 0s quais sdo as estruturas mais estaveis, ou seja,
0sseo modificam a posicao de todos os pontos cefalométricopie praticamente nao sofrem alteragdo durante o processo
anteriores do terco médio da facparametros convencio- de crescimento. Varios autores tém demonstrado a superio-
nalmente utilizados na superposi¢cdo cefalométrica para adade destas técnicas de superposicdo sobre outras técni-
comparacao entre pré e pos-operatorio de cirurgias realizaas cefalométricds. Embora as técnicas que utilizam con-
das sobre segmentos da mais limitados da face, como n&Enos 0sseos como base para a superposi¢céo cefalométrica
osteotomias tipo Le Fort |, por exemplo, onde os pontos nasisejam mais complexas em sua execug¢do, ha consenso de
e orbitario podem ser utilizados como parametros fixos a paigue elas sejam mais confidveis do que aquelas que utilizam
tir dos quais se pode mensurar o deslocamento do ponto Aomo referéncia pontos cefalométricos isolddo®utro
Assim, uma vez que todo o ter¢o médio foi mobilizado, tornaaspecto a ser ressaltado é o fato do método ora apresenta-
se necesséria a elei¢cdo de parAmetros anatdmicos posteriw utilizar a superposicao direta das telerradiografias. As-
res do cranio e da face para a superposicdo cefalométriceim, mesmo 0s pequenos detalhes 0sseos estruturais da
Outro ponto a ser considerado € que, na maioria das vezdmse anterior do cranio sao utilizados como parametro para
os procedimentos sdo realizados em pacientes em fase desuperposicao, resultando em melhora na reprodutibilidade
desenvolvimento, fato que dificulta a avaliacdo dos resultado métoda.
dos em longo prazo, uma vez que os pontos de referéncia Os estudos que avaliaram os resultados obtidos com o
cefalométricos sofrem alteracéo em suas posi¢des com o crasatamento do terco médio da face em portadores de
cimento. craniossinostose sindrémica por meio de avaliacéo
A padronizacéo de método cefalométrico ora apresentasefalométrica, em sua maioria, ndo descrevem adequadamen-
da teve como objetivo fornecer meios para uma avaliagate ou apresentam falhas no método cefalométrico utilizado.
fidedigna e reprodutivel do avanco do terco médio da face Firmin et al®, em sua analise dos resultados obtidos com
em portadores de craniofaciossinostose. 0 avango tipo Le Fort lll convencional em quatro pacientes
O método empregado se baseou na superposicdmwrtadores de sindromes de Crouzon e Apert, referem a uti-
cefalométrica estrutural total, utilizando como parametrodizagéo de método de superposicdo cefalométrica, sem

Figura 5 - Diagrama de dispersdo das mensuragdes das Tabela 4 - Coeficiente de correlagédo (concordancia)
imagens digitalizadas do objeto controle em funcéo da quadra. entre as medidas do estudo e sua repeti¢ao.
Objeto controle: 17,58 mm. Eixo das ordenadas: valor medido —

(em mm); eixo das abscissas: quadras. Variavel r p
A-A 1 < 0,0001 *
il . : A-XA 0,9977 < 0,0001 *
: I . XA XA 1 <0,0001 *
: JORE _ AyA 1 <0,0001 *
~ — yA-yA”’ 0,9997 < 0,0001 *
7 o-O’ 0,9977 < 0,0001 *
| O.-O 1 < 0,0001 *
xO’-xO” 1 < 0,0001 *
i 0-yO! 1 < 0,0001 *
b ' ) yO'-yO” 1 < 0,0001 *
] 1 - |
Jindrs (n): Coeficiente de correlagdo de Spearman. (p: nivel descritivo do teste de
hipétese de r ser igual a zero). *:estatisticamente significante.

Tabela 3 - Estatisticas descritivas para as medidas de controle de digitalizagéo e precisdo das mensuracées.

Variavel Min. Max. Média DP CV% Mediana 1nQ
Medida do 17,54 17,61 17,58 0,015 0,09 17,58 0,0269
objeto (mm)

N = 180. Medida do objeto controle = 17,58 mm. Min: valor minimo para a variavel medida; Max: valor maximo para a variavel medida; Média: valores
da média para a varidvel; Mediana: valores da mediana para a variavel; DP: desvio padrdo; CV%: coeficiente de varia¢do. 1IQ: intervalo interquartilico.

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 8-14
13




Lima DSC et al.

contudo explicitar quais os parametros anatémicos utilizato do eixo vertical (vertical verdadeira), sendo o eixo hori-
dos na superposicao. zontal a perpendicular entéo tracada.

McCarthy et al¥*também utilizaram método de A digitalizagdo dos cefalogramas e a utilizagéo de programa
superposi¢cédo cefalométrica para avaliar o avanco tipo Lee computacéo grafica permitiram grande precisdo narealizacéo
Fort Il convencional em portadores de craniofaciossi-das medidas. A confiabilidade do método foi também demons-
nostose. Neste estudo, contudo, um dos parametros cefaada, evidenciando sua adequacéo ao propésito da avaliagao
lométricos de referéncia utilizados para a superposi¢éo falos resultados da corre¢do das deformidades do ter¢co médio da
0 ponto basio. Ocorre que ha crescimento da por¢éo postéace em portadores de craniossinostose sindroémica.
rior da base do crénio em muitos dos pacientes portadores
de craniofaciossinostose, como demonstraram Meazzini et
al.t! e Kreiborg e Adus§ o que conduz a modificacéo de REFERENCIAS
posicdo do basio durante o periodo de crescimento do indi-
viduo, tornando-o, pois, um ponto de referéncia néo sufici- 1. Fearon J. Halo distraction of the Le Fort Ill in syndromic
entemente estavel como parametro para a superposicao g[)aonéf’lsi’g(o(as)t_‘iss';_%éong'te”“ assessment. Plast Reconstr Surg.
cefalométrica quandlo_ se avalia resultados em longo prazo,, Bachrinayer DI, Ross RB. Stability of Le Fort Il advancement surgery

Kaban et al® utilizaram como parametros para a in children with Crouzon’s, Apert's, and Pfeiffer's syndromes. Cleft
superposic¢do cefalométrica a sela tarcica e as impressdes Palate J. 1986;23 (Supll 1):69-74.
vasculares da base anterior do cranio. Contudo, estes auto3- De Coster L. A new line of reference for study of lateral facial
res utilizaram como linha de referéncia para o posicionamento, 'c'éradiographs. Am J Orthod. 1953;39:304-6. :

- 4. Buschang PH, LaPalme L, Tanguay R, Demirjian A. The technical
do cefalogramas, durante as mensuragdes do estudo, Uma rejiability of superimposition on cranial base and mandibular structures.
linha horizontal que é tracada formando um angulo de 7° com Eur J Orthod. 1986;8(3):152-6.

a linha sela-nasion (horizontal verdadeira), o que consiste5- Zamgieri RF{ H?nriq_ues J&FC, Freitas MR, JanSforll GRE’-_ Estutdtt’ QomF-e
A Atri arativo entre tecnicas de superposicoes ceralometricas totais.
em _um.erro~no método Cefa‘.lomemCP‘ .um.a Vez que, .dada a pDentaI Press Ortodon Ortop Fpacigl. 2(;005;10:141-56.
Vert'cal'zaga_o da, base ante,r'or 9'0 ,Cran'o V'Stfl em muitos Ca-g  vilella OV. Superposi¢éo de tracados. In: Manual de cefalom@fria
sos de craniossinostose sindromica, este angulo pode ser ed. Rio de Janeiro:Guanabara Koogan;2001. p.123-35.
muito maior, como apontado por Rosen e Whitdkieortanto, 7. Richardson A. An investigation into the reproducibility of some
por razdes geométricas, ao se utilizar a horizontal verdadeira ?‘32?-’52'?5";?‘2’3 f;”gl“”es used in cephalometric analysis. Am J Orthod.
como referéncia, assume—,se co.mo sendo hOI‘IZOJ’lta! um.mOVI_S. Firmi’n F, Coccaro PJ, Converse JM. Cephalometric analysis in
mento que na realidade é vertical, tornando n&o fidedignos " giagnosis and treatment planning of craniofacial dysostoses. Plast
os resultados encontrados. Reconstr Surg. 1974;54(3):300-11.

David e Shee'i avaliaram os resultados observados em 9. McCarthy JG, Grayson B, Bookstein F, Vickery C, Zide B. Le Fort
uma série de dezesseis pacientes submetidos a avanco gh%dvfggz_”?‘i(”g)%ﬁgoggmy in the growing child. Plast Reconstr
frontofacial em monObIOCO convencional e a avgn(;o tipo L.elo. McCarthy ch5, La Trenta GS, Breitbart AS, Grayson BH, Bookstein
Fort 11l convencional, acompanhados pelo periodo de doiS  FL. The Le Fort Il advancement osteotomy in the child under 7
anos. Esses autores utilizaram como referéncia horizontal uma years of age. Plast Reconstr Surg. 1990;86(4):633-49.
linha que forma um angulo de 130° com a linha sela-basioll. Meazzini MC, Mazzoleni F, Caronni E, Bozzetti A. Le Fort Il
representando o eixo das abscissas, a partir da qual se tra- 2dvancement osteotomy in the growing child affected by Crouzon's

- . and Apert’s syndromes: presurgical and postsurgical growth. J
¢ou uma perpendicular que representou o eixo das ordena- ¢ aniofac Surg. 2005:16(3):369-77.
das. A partir do desse plano cartesiano se mensurou a quaifl. Kreiborg S, Aduss H. Pre-and postsurgical facial growth in patients with
tidade de avanco 6sseo. Este método resultou no mesmao Crouzon's and Aperts syndromes. Cleft Palate J. 1986;23(Supll 1):78-90.
tipo de equivoco produzido por Kaban et3al. 13. Kaban LB, Conov'er M, Mulliken JB. Midface position after Le Fort

Mesmo os estudos mais recentes, que avaliam através %8?;2?505&8{';372_;0ng'term follow-up study. Cleft Palate J.
de cefalometria os resultados obtidos com distracéo 4. Rosen HM, Whitaker LA. Cranial base dynamics in craniofacial
osteogénica do terco médio da face em portadores de dysostosis. J Maxillofac Surg. 1984;12(2):56-61.
craniossinostose sindrémica, apresentam inconsisténcia@-gavid DtJ,SSheenlgoséié%gaéﬁrgicﬂOn of Crouzon syndrome. Plast

ica A Atri econstr surg. ) . -o4.

na dfascrlgag d? método fefalorf'em,co' E.m aNIguns eStudOEB. Fearon JA. Tﬁe Le Fort Ill osteotomy: to distract or not to distract?
0 método nao é descrifd’, ou nao ha a citagdo detalhada Plast Reconstr Surg. 2001:107(5):1091-106.
do procedimento de superposi¢édo cefaloméficautros 17. Holmes AD, Wright GW, Meara JG, Heggie AA, Probert TC. LeFort
estudos repetem falhas ja citadas; como a determinagéo do gl inte%%lzdlizt(r%ctiggzin725yndromic craniosynostosis. J Craniofac
plano horizontal 7° abaixo da linha S%\ou coincidindo 18 Cl:arc?érs MC;; Linék DL_ Chin M, Toth BA. Advancement of the
Co,m 0 p.IaNno de Frankfcft além ‘?'a utilizacdo de pOI’]tOS, . midface using distraction tec’hniques. Plast Reconstr Surg.
cuja posigdo se altera com o crescimento, a exemplo do porio, 1999:103(2):429-41.
como parametro para as mensuratdes 19. Bradley JP, Gabbay JS, Taub PJ, Heller JB, O'Hara CM, Benhaim P,

No método ora descrito, para evitar essas distor¢cdes €t a:)-_é\('tonobljoc ?dvancglne?tRby disttracstion 0;8%%952;25) fsggegS;ES

H P i morpial ana relapse. as econstr surg. ) . -97.

relativas ao posicionamento dos tragados e, ,conseque.r%-o_ Shetye BR. BoLiros S, Grayson BH, McGarthy JG. Midterm follow-up
temente, nas mensuragdes dos movimentos 6sseos, utili-" of midface distraction for syndromic craniosynostosis: a clinical and
zou-se a posicao natural da cabeca para o estabelecimen- cephalometric study. Plast Reconstr Surg. 2007;120(6):1621-32.
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ARTIGO

ORIGINAL

Neurofibromatose cranio-orbital: diagndstico e
abordagem cirurgica da doenca de von Recklinghausen

Cranio-orbital neurofibromatosis: diagnosis and surgical management
of the Von Recklinghausen’s disease

NivaLDO ALONSO?, RENATO DA Sitva Freimas?, THals DE Freimas Azzouini®, Dov CHARLES GOLDENBERG*

RESUMO

Introduc&o: A neurofibromatose (NF1) é uma doenca
hereditaria do grupo das neuromesoectodermoses, de aco-
metimento sistémico variavel e progressivo, com transmis-
sdo autossdmica dominante de expressdo variavel. Objeti-
vo: Relatar a experiéncia do grupo de Cirurgia
Craniomaxilofacial da Divisdo de Cirurgia Plastica e Quei-
maduras do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medi-
cina da Universidade de Sao Paulo na abordagem e trata-
mento cirargico da neurofibromatose. Método: Este é um
trabalho retrospectivo de 20 pacientes tratados no periodo
de 1985 a 2003. Dados clinicos e cirtrgicos foram revisa-
dos. Resultados: Nove pacientes eram do sexo feminino,
com idade entre 4 e 25 anos. Historia familiar positiva foi
encontrada em cinco casos. Os sinais clinicos comuns &
doenca foram encontrados em todos os pacientes, incluin-
do manchas café-com-leite e neuromas. A localizagao cra-
nio-orbitaria foi caracterizada por acometimento orbitario
em 15 casos. Na tomografia, auséncia parcial da asa mai-
or do esfendide foi encontrada, com alargamento da fissura
orbitaria e herniagdo do lobo temporal da cavidade orbitaria.
O tratamento cirtrgico incluiu a ressec¢do tumoral parce-
lada e reconstrucéo orbitéria, cirurgia palpebral e do glo-
bo ocular, além de procedimentos secundarios, como
ritidoplastia. Conclusdo: A NF1 é uma doenca agressiva,
gue requer tratamento individualizado. O paciente deve es-
tar consciente que sdo muitas as etapas operatérias, sendo
as ressecgdes parciais o tratamento de escolha, enquanto as
excisOes radicais tém indicagdes especificas nos casos mais
graves.

Descritores: Neoplasias oculares/patologia.
Neurofibromatose 1. Exoftalmia. Enoftalmia.

SUMMARY

Introduction: Neurofibromatosis is a hereditary
disease, included in the neuroectodermosis group, with
systemic and variable commitment, dominant autosomic
transmission and incomplete expression. Objective:
This paper aims to present the experience of the Section
of Craniofacial Surgery, of Hospital das Clinicas of Sdo
Paulo University in the treatment of neurofibromatosis.
Methods: It is a retrospective study of 20 patients
treated, between 1985 and 2003. All clinical data was
reviewed, so as surgical procedures. Results: Eleven
were males and 9 females, the age varied from 4-25
years, and 5 cases of familiar history of NF1 were
identified. Neuromas and cafe-au-lait pigmentations
were presented in all cases. 15 patients had craniofacial
involvement. CT scan showed partial absence of greater
wing of sphenoid, with enlargement of superior orbital
fissure and herniation of brain through the orbital cavity.
Surgical treatment included partial resection of the tu-
mor, orbital and eyelid reconstructions, eye globe
procedures, and face lifting. Conclusion: NF1 is an
aggressive deformity, which needs specialized treatment.
Many surgical procedures are necessary to achieve a
reasonable result, and partial resections are our
preference in its treatment.

Descriptors: Eye neoplasms/pathology.
Neurofibromatosis 1. Exophthalmos. Enophthalmos.
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INTRODUGCAO METODO

A neurofibromatose é uma doenca hereditaria do grupo  ESte € um trabalho retrospectivo do Servico de Cirurgia
das neuromesoectodermoses, ocorrendo em 1 a cada 3d@fniomaxilofacial da Diviséo de Cirurgia Plastica e Quei-
nascimentos, caracterizada por desenvolvimento andmaf@aduras do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medici-

de células originarias da crista neural, de acometimentfa da Universidade de S&o Paulo, no periodo de 1985 a
sistémico variavel e progressivo. Tem transmissac2003. Todos os prontuarios de pacientes portadores de NF1

autossdmica dominante com expressao varid@enetica-  tratados foram reavaliados. Dados como sexo, idade € his-
mente se divide em duas formas distintas: neurofibromatos@ria familiar foram coletados. Os sinais clinicos, qual sejam,
tipo | (NF 1) ou doenca de von Recklinghausen - mais coneurofibromas isolados ou plexiformes, nodulos de Lisch,
mum, e neurofibromatose tipo 2 (NF 2) ou neurofibromatosenanchas café-com-leite, massas tumorais e efélides axilares
acustica bilaterdl Ambas se originam de mutacdes emforam pesquisados. Todos os pacientes tiveram avaliagdo
genes, porém de dois cromossomos diferentes. Na NF1,aftalmologica, radiograficas e tomograficas realizadas. Em
gene se localiza no braco longo do cromossomo 17 e, n&lacdo ao tratamento instituido, avaliou-se a idade da in-
NF2, no braco longo do cromossoma’.2@ potencial de tervengéo, a indicacdo e o tratamento realizado, bem como
malignizacdo da doenca ndo é bem conhecido podendepmplicagbes e seguimento.

variar de 1-15% na literaturéd Manifesta-se clinicamente

por ma formac8es tumorais, manchas pigmentares ou

angiomatosas nos tecidos ectodérmicos, mé formacdes 6s- RESULTADOS

seas ou displasia viscerais.

Vérios aspectos do tratamento cirdrgico s&o de dificil  Vinte pacientes, sendo nove do sexo feminino e 11 do
avaliacdo e decisdo, entre eles destaca-se a decisédo i@@sculino, com idades entre 4 e 25 anos, portadores de
realizar um tratamento sempre mais radical com prejuizodF1, foram operados em nosso servigo entre 1985 e 2003.
estéticos e funcionais definitivos ou tentar minimizar asHistoria familiar positiva foi encontrada em cinco casos.
deformidades com cirurgias parceladas. Nessa dificil deciOs sinais clinicos comuns a doenga foram encontrados
s&o, a resseccdo de globo ocular é um ponto sempre @& todos os pacientes, incluindo manchas café-com-leite
recusa dos pacientes. E dificil a padronizacdo da abord&-neuromas. A localizagéo cranio-orbitaria foi caracteriza-
gem cirlrgica da neurofibromatose, por seu polimorfismo &la por acometimento orbitario em 15 casos, sendo que 10
evolugdo imprevisivel. As grandes deformidades faciaigacientes apresentavam exoftalmo e cinco enoftalmo.
ocasionadas pelo crescimento ilimitado e descontrolado dAuséncia de envolvimento craniofacial ocorreu em cinco
tumorac&o despertam dividas em relagdo ao momento idegdsos (Figura 1).
para a realizacdo da cirurgia e ao progndstico deste proce- A avaliagdo oftalmoldgica revelou que havia algum
dimento na solugéo da deformidade. tipo de alteracdo visual do olho afetado, com proptose

O presente estudo tem como objetivo o relato deou ptose acentuada, em todos os pacientes, mesmo que o
experiéncia na abordagem e tratamento cirdrgico da NF&lho afetado tivesse com visdo preservada (Figura 2). As
em 20 pacientes. radiografias dos ossos faciais permitiram a comparacgao

Figura 1 - Paciente com envolvimento de regido orbital direita, e tomografia demonstrando a caracteristica da
doenga com auséncia do esfendide a direita e herniacéo do cérebro na 6Orbita.
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Figura 2 - Paciente com manifestacdo mais grave e bilateral da doenga, com envolvimento palpebral e
grande distopia orbital do lado direito. A paciente referia visdo no lado afetado.

do tamanho e do formato orbitario. O estudo dasplexiformes, nevus axilares ou inguinais, les6es 6sseas
tomografias computadorizadas demonstrou a ausénciespecificas, glioma do nervo éptico, ndédulos de Lisch na
parcial da asa maior do esfenéide, com alargamento diais, ou histéria familiar de portador de NF1 em primeiro grau
fissura orbitaria e consequente herniacdo do lobo tempositive.

poral da cavidade orbitaria e conseqliente deslocamento O envolvimento cranio-orbitario da NF1 ocorre em pe-
antero-posterior do globo ocular, causando proptose (Fiqueno nimero de pacientes portadores da doenga (menos
gura 3). Nos casos de enoftalmo (trés pacientes), urfle 1%). As caracteristicas clinicas incluem manifestagdes
moderado grau de alargamento orbitario associado a alapa Orbita e na palpebra. O sistema nervoso central pode
gamento da fissura orbitéaria foi observado. Nos caso§star acometido por hamartomas, resultando em convulsdes
considerados como deformidades graves, as alteragg@sdeficiéncia mental. A localizagdo mais comum da
de palpebras superiores e inferiores foram tio exuberameurofibromatose na face € a bochecha, onde verdadeiros
tes que foi dificil classificar precisamente como enoftalmot0rdoes nervosos podem ser apalpados. A presenca de pé-
ou exoftalmo. Em praticamente todos os pacientes corS € lesdes pigmentadas ¢ caracteristlagsoes localiza-
acometimento importante pela doenca, as alteragdes &S na palpebra superior podem causar ptose e, em acome-

anatomia da base do cranio e da érbita eram muito semimentos macicos da face, a neurofibromatose se traduz em
Ihantes entre si gigantismo com abundéancia de vasos dilatados e tortuo-

. . . . . ~ i 0
O tratamento cirGrgico incluiu a ressecgdo tumoral parS©S NO tecido tumorat. . .
O primeiro sinal clinico de neurofibromatose Orbito-

celada e reconstrucao orbitaria, cirurgia palpebral e do glo- y . . .
bo ocular, além de procedimentos secundarios Comgalpebral € habitualmente um edema discreto da palpebra,

ritidoplastia (Figura 4). Todos os pacientes foram submetidue se inicia na infancia e aumenta insidiosa e progressiva-

dos a inimeros procedimentos. Em trés pacientes que coffl€Nte: A pele acometida é friavel e sem forca ténsil. O teci-
cordaram, foi realizada cirurgia radical com exenteracao dg° Subcutaneo deformado pode ser responsavel por dife-

globo ocular do lado acometido da face rentes graus de ptose palpebral, que pode ou nao estar
' associado a comprometimento do musculo levantador da

palpebra pela doenca. Nas formas exuberantes, o infiltrado

DISCUSSAO no supercilio e regido frontoparietal é consideravel, poden-

do acometer toda hemiface e resultar na impossibilidade

O diagnostico da NF1 se baseia em dois de sete achadds abertura do olho. O globo ocular apresenta-se infiltrado
clinicos principais: seis ou mais manchas café-com-leitepelo neurofibroma, podendo haver buftalmo, diminuicao

acima de dois neurofibromas ou presenca de neuromak acuidade visual e mesmo cegueira. Os sintomas
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Figura 3 - Paciente com envolvimento de ramos do nervo maxilar. Tomografia
demonstra alargamento da fissura orbitaria inferior.

Figura 4 - Paciente com lesdo extensa pré-operatdria. Foi realizada resseccao radical com acesso intracraniano,
incluindo globo ocular a esquerda. Aspecto no pds-operatério com uso de prétese ocular esquerda.
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concomitantes sdo irritagdo, dor ocular e epifora modeerradicar a neurofibromatose, e um planejamento cuidadoso
rada a grave, mesmo na vigéncia da integridade da via lacrassociado a técnica cirGrgica adequada e fracionado em
mal. estagios pode melhorar o contorno da regiao e a funcao da

A proptose do globo leva cronicamente a distlrbios darea afetada. O gigantismo que envolve os tecidos faciais
acuidade virtual e musculatura extrinseca do olho. Irritagddeve ser abordado em dois a trés procedimentos, evitando
ocular e epifora sdo uma constante nestes casos. A distogieincipalmente que a exciséo agressiva néo leve a seccdes
ocular é freqliente. O complexo palpebro-ligamentar estédlo nervo facial e seus ramos.
freqiientemente alterado, sendo o canto lateral o mais A perda de definicdo anatdmica causada pela infiltragéo
afetado. O achado de um cisto aracndide é ocasiopal da doenca pode resultar na tentativa de ressec¢des mais
presenca de enoftamo também é comum. A hip6tese maigdicais, graves complicagdes orbito-palpebrais. A
aceita nesses casos seria 0 alargamento da fissura orbitar&sseccdo parcial nos tumores complexos é recomendada
inferior, permitindo o prolapso do conteido orbitario napela maioria dos autor#3% com preservacdo de tecido
fossa infratemporal associado ao aumento da cavidadegalpebral e conjuntival em quantidade suficiente a nédo com-
orbitaria em si. A causa do alargamento da fissura orbitariprometer a func&oRecentemente, Jackson et &Ipropu-
superior € uma incdgnita; alguns argumentam ser resultadgeram uma nova classificacdo para a neurofibromatose.
da eroséo pelo tecido neurofibromatoso, outros relacionaflesmo sem acometimento do esqueleto, a cirurgia evita o
a displasia congénita do mesoderma. dismorfismo da face e previne o prejuizo da acuidade visu-

A presenca de exoftalmo pulsatil é rara e esta associadd. Na neurofibromatose orbitotemporal do Grupo 1, ha
a auséncia da asa maior do esfendideauséncia parcial envolvimento de tecidos moles da 6rbita com preservagéo
ou completa de asa maior do esfenoide, caracteristica dka acuidade visual; no Grupo 2, ha envolvimento dos teci-
neurofibromatose cranio-orbitaria é responsavel pelgos moles e dsseo de maneira significante com acuidade
alargamento da fissura do esfendéide localizada na paredgsual; e no Grupo 3, envolvimento de tecidos moles e 6sseo
posterior da érbita. O tecido cerebral, mais comumente associado a auséncia do globo ocular ou amaurose. Nesse
lobo temporal, pode sofrer herniacdo para a cavidadgltimo grupo, os autores recomendam o tratamento radical.
orbitaria, promovendo o quadro de exorbitismo pul$atii Mesmo quando indicada a resseccéo radical, a mucosa, tarso

Em relacdo as alteragGes volumétricas das 6rbitas, emrima palpebral séo poupadfog remodelagéo do contor-
pacientes com exoftalmo, a orbita apresenta-se alargadw orbitario e a obliterac&o da cavidade orbitaria com tecido
devido a hipoplasia do rebordo orbitario superior e inferiordsseo devem permitir a colocagdo de protese em tempo
e do arco-zigomati¢ad Enquanto Chung et &defenderam  cirlrgico posterior. A reinser¢do do canto lateral € o ultimo
gue o tecido tumoral pode aumentar o tamanho da 6rbitpasso cirlrgico a ser realizado. Em deformidades com
por compressédo ou destruir parcialmente o teto da mesmgigantismo 6sseo graves, pode-se realizar a remogédo do
Marchac et at® advogaram que este alargamento é devidarco zigomatico e/ou maxila ou outras técnicas de
a presséo do globo muito mais que a hipoplasia dos tecidoemodelagem 6ssea necesséfias
afetados. Nos casos de enoftalmia, Jackson'eedfukuta Com o advento das técnicas de cirurgia craniofacial, o re-
e Jacksoft acreditam que a auséncia parcial do esfendideparo do defeito 6sseo quando necessario é feito com acesso
associado ao aumento no volume dsseo, afeta a porc&8ombinado craniano e palpebral. Esta abordagem promove
posterior da parede orbitaria lateral, permitindo um escapeampo cirdrgico adequado para a ressecc¢éo do tumor dos te-
do contetldo orbitario para a fossa orbitaria. O alargamenteidos adjacentes. Marchac et%abordaram um terco de sua
das fissuras orbitéria e superior foi demonstrado por Fukuteasuistica (sete casos) de neurofibromatose 6rbito-palpebral
e Jacksolf em estudos tomogréaficos com reconstrug&opor via intracraniana. No inicio sua abordagem era puramente
tridimensional, tanto nos casos de enoftalmo comadntracraniana, na tentativa de reconstruir a parede posterior
exoftalmo. alterada. A abordagem simultdnea da porc¢éo intracraniana

O neurofibroma pode afetar também a regido temporgbosterior da 6rbita, elevagdo do assoalho e reposicionamento
em extensdo variavel. A observacao de alteragdes comodw ligamento palpebral foi complementada em tempo posterior
alargamento ou a auséncia da parede poéstero-lateral dam a corregéo da ptose palpebral. A extensdo da resseccdo
Orbita se faz através da radiografia simples pdstero-anteta massa tumoral deve ser a mais agressiva possivel, sempre
rior e lateral do cranio. A tomografia computadorizada revelarespeitando a anatomia local e o sangramento, que pode ser
se exame de imagem essencial para a identificacéo e estudioundante na neurofiboromatose. Quando ocorre herniagéo de
detalhado das deformidades 6sseas e de partes moles tegido cerebral para a 6rbita, a abordagem intracraniana foi
definicdo da programacéo cirdrgica de cada caso. utilizada. A craniotomia frontotemporal com disseccédo

A neurofibromatose orbital € um dos maiores desafiogxtradural, realizada pela equipe de neurocirurgia, permitiu se-
ao cirurgido plastico. O tratamento cirirgico deve ser estaparar a dura-méater do contetido orbitario e expor limites do
belecido, tendo-se em mente que todas as células do indivdefeito ésseo. A disseccéo visa a preservacéo do nervo 6ptico
duo carregam o gene anormal, sendo a recidiva em muitas dos nervos oculares, com manutengdo da acuidade visual
casos uma questdo apenas de tempo. Além disso, a excishesmo que prejudicada. Contudo, a disseccédo deve ser
radical do tumor, na maioria das vezes, nao é possivel suficientemente ampla para permitir o reparo do defeito 6sseo
pode levar a mutilagdes indesejaveis. Os procedimentosxistente. O tecido cerebral herniado deve ser reduzido
cirargicos séo, entretanto, muito benéficos na remoc¢ao deara os limites da caixa craniana, interpondo enxertos
tecido anormal e na reconstrucao de defeitos esqueléticdsseos entre a Orbita e o crénio. Esta reparagéo é feita por
que interferem na funcdo ou causam transtornos estéticaseio de enxertos de calota craniana bipartida, colocados
ao paciente. Portanto, ndo ha método cirlrgico que posg® assoalho orbitario para elevar ou, se necessario, corrigir
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a distopia do globo ocular. Nos casos de via de acessio ao ato cirdrgico, como largamente demonstrado na lite-
extracraniano, a regiao parietal funciona como area doadaaturd 47
ra para a enxertia 6ssea necessaria. Nos casos de exoftalmo tumoral que ameacam o globo
A regra geral é preservacao do globo ocular e de suacular, o continente orbitario pode ser aumentado por
funcdo. A evisceracéo s6 é justificada se houver perda totaheio de osteotomias para reducéo do exoftalmo, acomo-
irreversivel da viséo, proptose exacerbada, buftalmo ou datacdo do contelddo e preservacédo do globo o€utar
ocular com prejuizo da acuidade visual ou nos casos maf3 exoftalmo pulsatil causado pela presenca de tecido ce-
graves onde a manutencdo do globo ocular impede eebral na cavidade orbitaria tem sempre indicacédo cirdr-
resseccdo minima dos tecidos comprometidos. Nos casggca. Krastinova e Ham#a a fim de separar completa-
onde a evisceracdo se faz necessaria, a remodelacao mhente o tecido cerebral em dois casos de exoftalmo
esqueleto orbitario com ressec¢ao do tumor residualpulsatil com deformidade e adesdes graves, optaram por
remodelacgdo da cavidade orbitaria e a colocacao de protesacrificio do nervo éptico, seguido por reconstrucdo da
sdo facilitadas. O ganho estético nesses casos € muitaavidade orbital. O globo, preservado com cobertura de
vezes significante. E discutivel e controversa a indicagdconjuntiva, atuou como suporte da protese ocular. Na
de evisceracao de olho viavel nos casos de grandemsesma linha de pensamento, Martyn e Kdapresenta-
distopias com auséncia funcional da visdo, por oclusdoam um caso de gigantismo hemifacial com resseccéo de
palpebral completa por ptose ou impossibilidade de visdpartes moles e exentera¢do. A deformidade dssea foi re-
binocular. Sempre nos casos de exenteracao, o paciente dgparada por osteotomias maxilares (associa¢éo de Le Fort
participar ativamente da decisao final. [, Il, l1l) ou osteotomia reversa com melhora do equilibrio
O envolvimento da palpebra superior resulta em ptoselo esqueleto facial. A cobertura das partes moles foi re-
pela deformidade anatdmica e aumento de peso dos tecidakzada com retalho deltopeitoral. Uma protese ocular foi
no local. O excesso de pele palpebral é removido nos casasoplada aos 6culos do paciente. Tivemos em nossa
leves. A ptose sO € corrigida ap0s a abordagem dos defaasuistica um caso de exorbitismo pulsétil com indicacgéo
tos 6sseos e palpebrais. A aponeurose do musculo elevpara tal abordagem.
dor é encurtada de acordo com o grau de ptose pré-opera- Os resultados séo, via de regra, pobres. Em casos onde
téria. A hipercorrecéo da ptose palpebral deve ser evitada tumor pode ser completamente removido, como acometi-
para que ndo haja encurtamentos indesejaveis, resultandwento limitado a palpebra superior e sem envolvimento
em lagoftalmo ou exposigdo de cérnea. esquelético, o grau de satisfacdo do paciente € maior que o
A ritidoplastia classica ou subperiostal equilibra e reju-do cirurgido. Nota-se minima tendéncia a hipertrofia na
venesce a face. H4 melhora da queda e do aspecto de flacidgeatrizacdo tecidual no p6s-operatério. A hemorragia
tecidual das estruturas acometidas causados pelo peso dorante o ato operatério é freqlientemente persistente e
tumor e progressiva infiltragéo da pele. Krastinova e H&mzainsidiosa, mas sem risco de vida. Hemorragias graves nos
indicam a realizac&o da ritidoplastia um a dois anos ap6s grocedimentos cirlrgicos sdo decorrentes da friabilidade
cirurgia primaria com a utilizagdo de enxertos 6sseos deos tecidos comprometidos, intensa vascularizagao, fistulas
aposicdo, quando necessario, para remodelagem facial. #tério-venosas e vasos de grande calibre que ndo obede-
inciséo coronal com cantopexia medial e lateral € a técniceem a vasoconstric&o
de escolha, para reposicionamento das palpebras e melhora Os procedimentos secundarios trouxeram ao paciente
da distopia dos ligamentos cantais. A correcdo da ptosgma aparéncia cosmética melhor. Ndo houve complicacées
palpebral requer freqientemente procedimentos repetiddgnportantes, tanto nos procedimentos intra como
e cautelosos, pois a hipercorrecdo pode levar a exposic@xtracranianos. A recidiva € possivel devido a recorréncia
da cornea e suas complicagdes. A recorréncia de exoftalmfo tumor, causando distensdo das partes moles e
€ possivel apos enxertia dssea por provavel compressao fi#absorcdo ssea da area enxettdéidNa parede pdstero-
enxerto dsseo colocado. lateral da érbita, o cérebro pode herniar novamente, cau-

A cirurgia precoce é indicada nos casos de ptose o4ando exoftalmo. Para isto, Salyer e Safrecomendam
exoftalmo pulsatil. A limitacéo do crescimento do tumor comg yso de tela de titanio para contencdo do cérebro na

a resseccao cirurgica, tamanho e extenséo, pode evitaregentual recidiva.

perda da visdo e complicacdes em decorréncia da herniagéo

do cérebro da cavidade orbit&tigA correcdo da ptose pode

ser feita precocemente e isoladamente, se néo tivermos gran- CONCLUSAO

des deformidades da 6rbita. Se outros procedimentos como ] )
suspensdes estaticas da palpebra com colocacdo de mate-A NF1 € uma doenca agressiva, com envolvimento
riais aloplasticos estéo dentro da programacao cirdrgica, @squelético ou de partes moles, que requer tratamento
correcdo da ptose palpebral dever ser postergada atéirdividualizado. O paciente deve estar consciente que sao
momento adequado. Outra indicacio é em casos graves flitas as etapas operatorias, pelo carater insidioso e pro-
enoftalmo com infiltracdo extensa de tecidos pelo tumorgressivo da doenca. As ressecgdes parciais sédo o trata-
Nos tumores extensos de acometimento facial, a ressec¢fitento de escolha na maioria dos casos, enquanto as
cirlirgica visa a evitar a descompensacdo cardiaca secuexcisdes radicais tém indicagdes especificas. Deve-se, sem-
daria comum nesses casos. Muitos autores advogam a ¢ire que possivel, preservar o globo ocular, mesmo que néo
rurgia precoce, mesmo sem acometimento esquelético, a disncionante, para dar volume a cavidade orbitaria e melhor
rurgia evita o dismorfismo da face e previne o prejuizo dadaptacao da protese. A melhora estética pode ser obtida
acuidade visual. O risco de malignizacéo néo é relaciona- por meio de procedimentos secundarios adicionais.

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 15-21
20




Tratamento cirdrgico da neurofibromatose

REFERENCIAS

neurofibromatosis: classification and treatment. Plast Reconstr Surg.
1993;92(1):1-11.

; ; ; i i ] .« 11. Krastinova-Lolov D, Hamza F. The surgical management of cranio-

L g;?mit':em ﬁg?%ggifgg?ﬁiggégnOStIC aid in neurofibromatosis. orbital neurofibromatosis. Ann Plast Surg. 1996;36(3):263-9.

2. Erb MH, Uzcategui N, See RF, Burnstine MA. Orbitotemporal 12. Martyn LJ, Knox DL. Glial hamartoma of the retina in generalized
neurofibromatosis: classification and treatment. Orbit. neurofibromatosis: Von Recklinghausen’s disease. Br J Ophthalmol.
2007;26(4):223-8. 1972;56(6):487-91. _ _ o

3. Jackson IT. Management of craniofacial neurofibromatosis. Faciall3- Fukuta K, Jackson IT. Orbital neurofibromatosis with enophthalmos.
Plast Surg Clin North Am. 2001;9(1):59-75. Br J Plast Surg. 1993;46(1):36-8. _ _

4. Grabb WC, Dingman RO, Oneal RM, Dempsey PD. Facial 14. Koblin I, Reil B. Changes of the facial skeleton in cases of
hamartomas in children: neurofibroma, lymphangioma, and  nheurofibromatosis. J Maxillofac Surg. 1975;3(1):23-7.
hemangioma. Plast Reconstr Surg. 1980;66(4):509-27. 15. Marchac D, Renier D, Dufier JL, Desjardins L. Orbitopalpebral

5. Davies BR. Neurofibromatosis: cause or coincidence of pregnancy neurofibromatosis: orbital enlargement by an intracranial approach
complications? Am J Obstet Gynecol. 1985;152(7 Pt 1):914-5. and palpebral correction. J Fr Ophtalmol. 1984;7(6-7).469-78.

6. Preston JM, Starshak RJ, Oechler HW. Neurofibromatosis: unusual6. Van der Meulen JC, Moscona AR, Vandrachen M, Hirshowitz B. The
lymphangiographic findings. AJR Am J Roentgenol. management of orbitofacial neurofiboromatosis. Ann Plast Surg.
1979;132(3):474-6. 1982;8(3):213-20.

7. Griffith BH, Lewis VL Jr, McKinney P. Neurofibromas of the head 17. Morax S, Herdan ML, Hurbli T. The surgical management of
and neck. Surg Gynecol Obstet. 1985;160(6):534-8. orbitopalpebral neurofibromatosis. Ophthal Plast Reconstr Surg.

8. Chung CJ, Armfield KB, Mukheriji SK, Fordham LA, Krause WL. 1988;4(4):203-13.

Cervical neurofibromas in children with NF-1. Pediatr Radiol. 18. Marchac D. Intracranial enlargement of the orbital cavity and
1999;29(5):353-6. palpebral remodeling for orbitopalpebral neurofiboromatosis. Plast

9. Jackson IT, Laws Jr. ER, Martin RD. The surgical management of  Reconstr Surg. 1984;73(4):534-43.
orbital neurofibromatosis. Plast Reconstr Surg. 1983;71(6):751-8.19. Salyer WR, Salyer DC. The vascular lesions of neurofibromatosis.

10. Jackson IT, Carbonnel A, Potparic Z, Shaw K. Orbitotemporal Angiology. 1974;25(8):510-9.

Trabalho realizado no Setor de Cirurgia Craniomaxilofacial da Divisdo de Cirurgia Plastica e Queimaduras do Hospital das Clinicas da Faculdade
de Medicina da Universidade de S&o Paulo, Sdo Paulo, SP

Artigo recebido: 22/10/2007

Artigo aceito: 15/12/2007

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 15-21
21




ARTIGO

ORIGINAL
|

Método de comparac&o do volume orbital por
tomografia computadorizada helicoidal

Method for comparison of the orbital volume by helical computed
tomography
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RESUMO

Introducao: Véarias doencgas sdo capazes de alterar
o volume orbital. As fraturas de Orbita estdo entre as
afeccdes que mais comumente alteram o volume das
Orbitas, sendo o seu tratamento dependente da experi-
éncia do cirurgido, a fim de restaurar o volume altera-
do. Objetivo: O objetivo do presente estudo foi estabe-
lecer um método radioldgico de volumetria orbital, tan-
to para o auxilio ao diagndéstico quanto para o acom-
panhamento p6s-operatério desses pacientes. Método:
Utilizamos 21 exames de pacientes sem comorbidades e
com laudos radiolégicos normais (ou com doengas que
nao alterassem o volume orbital). Trés médicos radiolo-
gistas fizeram as volumetrias, de forma independente,
guiados por um protocolo fixo e pré-definido. Resulta-
dos: Os resultados demonstraram a rela¢éo de igual-
dade entre as Orbitas direita e esquerda, além de boa
acurdcia e reprodutibilidade.

~ Descritores: Fraturas orbitarias. Fraturas cranianas.
Orbita. Enoftalmia. Tomografia computadorizada espiral.

SUMMARY

Introduction: There are various surgical techniques to
correct the pathologies that can change orbital volume and
there is also a difficulty in evaluating the efficacy of these
methods. Objective: The purpose of this study is to establish
a relationship between the left and the right orbital volu-
mes, in order to use them as a contralateral reliable volu-
me reference. Methods: The study group consisted of
twenty-one orbital/paranasal sinuses CT examinations,
retrieved from the hospital digital data basis. All patients’
records were reviewed and there were no pathologies that
could change the orbital volumes. The bony orbit was
defined as a cone-shaped space bounded by the medial,
the lateral, the orbital roof and its floor. Three independent
observers measured the same CT examinations, guided by
this protocol. Results: Measurements of the three observers
were similar when comparing the volumes of the right and
the left orbits. Measurement by the technique described is
an easy and accurate method of post-operative control,
especially for the follow up of long term patients.

Descriptors: Orbital fractures. Skull fractures. Orbit.
Enophthalmos. Helical computed tomography.
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Método de comparagdo do volume orbital por tomografia computadorizada helicoidal

INTRODUCAO independentemente, que receberam apenas o protocolo fixo
de passos a serem realizados para o calculo volumétrico
Um grande namero de doencas congénitas, traumatdas orbitas.
cas, neoplésicas, vasculares e enddcrinas podem levar a
alteracdo do volume orbitaEstas alteracdes podem levar  Principios gerais para a volumetria orbital
a distor¢cOes anatomicas e fisioldgicas e, dessa forma, ao Como ja estabelecido em estudos prévios, a oOrbita 0s-
aparecimento de sintomas estéticos e funciénéds  sea foi definida como uma estrutura em forma de tronco de
traumas orbitarios com fratura de 6Orbita estdo entre asone (limitada pelas paredes lateral, medial, assoalho e teto
afeccGes que mais comumente levam a alteracfes dwbitais). Esse tronco de cone 6sseo, ao ser analisado na
volume orbitario, com repercussées clinicas importantesplataforma de trabalho de aparelhos de tomografia, pode
podendo evoluir com o aparecimento de enoftalmo eser cortado em fatias e, a soma de tais fatias levaria ao valor
diplopia®. Especialmente nesses casos, a determinacéo dtw volume orbitél Cada uma dessas fatias é criada tendo
volume orbital anormal seria extremamente Util, haja vistsseus limites tracados por meio de um cursor (limites ¢sse-
gue a restauracédo do volume orbital levaria ao alivio de tais). Uma das dificuldades encontradas que pode ser res-
sintomatologid. Na maioria das vezes, o cirurgido ponséavel pela variagéo de valor encontrada na volumetria
craniomaxilofacial ndo dispde do volume orbital inicial (pré- orbital é a delimitac&o do limite anterior da 6rbita, que pode
vio ao trauma) a fim de realizar o célculo do volume a sewariar interobservador. Por este motivo, o valor absoluto da
restaurado. Dessa forma, o tratamento cirdrgico das fratura®lumetria pode ter uma variacdo consideravel (com tron-
orbitais passa a ser extremamente dependente d@s de cones de diferentes bases) e, assim, preferimos sem-
experiéncia do cirurgi&o pre utilizar a comparagéo entre as Orbitas direita e esquerda
A possibilidade da utilizagcdo de uma o6rbita de um mesmo individuo, a fim de verificar se ha ou néo
contralateral sadia como controle volumétrico da érbitadiferencga entre elas (Figura 1).
gue sofreu alteracdo de volume poderia ter varias utilida-
des clinicas. Além de guiar o cirurgido no célculo do volu-  Técnica de volumetria orbital
me a ser restaurado, poderia servir como método de acom- Todos os exames foram trabalhados em uma estacéo de
panhamento a longo prazo, dessa forma avaliando a eficaparelhos de tomografia computadorizada helicoidal. Uti-
cia das varias técnicas de tratamento cirlrgico disponiveisizamos também o programa licenciado Syngo V®Ily-
Estudos prévios que avaliaram esta relacdo encontrarame Rendering Techniqu&iemens Medical Solutions®),
valores discrepantes entre as Orbitas direita e esquerda dae auxilia melhorando a nitidez e a diferenciagéo entre os
um mesmo individu@’. Esses resultados tdo discrepan-véarios tecidos, por meio de varia¢cfes de cor, opacidade e
tes, com diferenca de até 8% entre os volumes das Orbita®smbra, o que diminui a subjetividade entre os observa-
direita e esquerda em individuos sadios, podem ser expldores (Figura 2). Apés carregar o exame, foram ajustados
cados pelo método de célculo orbital utilizado em tais eses planos axial, coronal e sagital antes de criar as fatias
tudos. Atualmente, a disponibilidade de aparelhos derbitais (Figura 3). Em cada fatia, os limites 6sseos foram
tomografias que gerem imagens com maior resolucdo trazacados com cursor.
a possibilidade de se chegar mais préximo a um método de
volumetria ideal.
O objetivo do presente estudo €, a partir da utilizacao de RESULTADOS
um método de volumetria orbitéria realizado por tomografia
computadorizada helicoidal, estabelecer uma nova relagdo A analise estatistica dos resultados das mensuracdes
entre os volumes orbitais direito e esquerdo de individuogos trés observadores mostrou que o volume da 6rbita di-
saudaveis. reita € semelhante ao volume da 6rbita esquerda (Correla-
¢éo de Pearson proxima de 1), como pode ser visto na Figu-
ra 4. A média de diferenca de volume medido entre as 6rbi-
METODO tas direita e esquerda foi de 1,34% + 0,83%.
A segunda hipotese testada foi com relacdo a acuracia e
O grupo de estudo consistiu em exames de tomografia precisdo do método. Utilizamos os testes ANOVA e
computadorizada de 12 mulheres e nove homens, com id&-test de Snedocor, que verificaram similaridade entre os
de entre 20 e 58 anos (média de 36 anos). Os exames foragsultados dos trés observadores, com coeficiente de
adquiridos do banco de imagem do Servigo de Radiologigorrelacdo de 13,36%.
do Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana.
Os exames eram de pacientes em investigacdo de sinusite,
sintomas neurolégicos ou oftalmolégicos. Foram excluidos DISCUSSAO
exames de pacientes com hipertireoidismo, proptose,
enucleacgéo, tumores, historia de fraturas de face antigas e O estudo da 6rbita pode ser realizado por tomografia
presenca de ma-formacdes. Os exames foram selecionadosmputadorizada e por ressonancia nuclear magnética. Em
para o estudo somente se os laudos radioldgicos fossegeral, a tomografia € a modalidade de escolha quando se
normais, ou a doenca encontrada nao fosse capaz de altepaecisa de detalhamento 6sseo, detecgdo de calcificacbes
o volume orbital (casos de sinusite ou alteracédo retinianapu corpo estranho intra-orbital. Porém, a presenca de radia-
Apos selecionados, os exames foram encaminhados paraao ionizante é uma desvantagem. A dose dessa radiacdo a
volumetria orbital, que foi realizada por trés radiologistaslente do cristalino, embora pequena se comparada a dose
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Figura 1 — Em A pode ser visto o cone orbital, e a sua segmentagdo em fatias, cuja soma levaria ao seu volume. Em B, pode-se
visualizar que, diferentes observadores (1 e 2) podem chegar a troncos de cones com bases diferentes, porém cada observador

tera 0 mesmo tronco de cone nas duas Orbitas. O valor absoluto da volumetria entre o observador 1 e o observador 2 pode ser diferente,
porém a volumetria de um mesmo observador tende a ser igual para os lados direito e esquerdo.

|| = Cbservader

s (| (3 Observador 2

] — R
‘ r r
Figura 2 — Em A, observa-se o ajuste dos planos axial, Figura 3 — Ajuste dos planos axial, coronal e sagital a
coronal e sagital e, em B e C, a criacdo das fatias (17 fatias com fim de ndo haver distor¢éo das fatias a serem criadas,
2mm cada uma). Em C, observa-se o beneficio da pois, alterando-se o posicionamento nos planos sagital
utilizacé@o do programa VRT: as setas vermelhas mostram a e no plano coronal, as orbitas transformam-se de
variacao de contorno do limite 6sseo sem a utilizagdo do esferas a elipses, podendo se caracterizar como um
VRT e as setas verdes mostram que diferentes viés no momento do calculo do volume orbital.

observadores obtiveram o mesmo limite 6sseo.
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oOrbita tipo ‘blow-out, geralmente por aumento do volume
da orbita 6éssea e deslocamento da gordura retrobulbar e
musculatura ocular extrinseca para a regido da fratura,
levando a uma desproporcao continente-conteddo. Outra
possivel causa do enoftamo seria a atrofia e a fibrose da
gordura retrobulbar, porém esta hipotese ndo foi compro-
decorrente de exames mais complexos, deve ser consiada. O enoftalmo pode ocorrer imediatamente, na ocasido
derada. Em contrapartida, a ressonancia magnética nao pafa fratura ou pode ocorrer mais tardiamente, apés dois me-
sui efeitos adversos conhecidos e € superior a tomografges ou maid. A ocorréncia mais tardia do enoftalmo geral-
no detalhamento de estruturas de partes moles da Orbitmente esta relacionada a reducao insuficiente da fratura de
Constitui 0 exame de primeira escolha para o diagnésticdrbita.
da maioria das afec¢fes da 6rbita, exceto nos casos acima A disponibilidade de um método capaz de predizer o
descritos: trauma, corpo estranho, doenga sinusal ou suguanto do volume orbital estaria alterado poderia auxiliar
peita de retinoblastorha no manejo das fraturas de 6rbitd, diminuindo a ocorrén-

No caso de traumatismo de face, o diagnéstico radioléeia de seqlielas tardias. Apesar da descri¢cdo de varios mé-
gico é essencial. Para tanto, a tomografia tem se somado taglos de volumetria orbital, ndo se tem ainda um método
radiografias simples de face, por permitir maiorideaP (Tabela 1) e, os valores encontrados para as
detalhamento anatémico, maior fidedignidade na demonsrolumetrias das Orbitas direita e esquerda de um mesmo
tracdo dos tracos de fratura, seu grau de cominuicdo eiadividuo chegam a uma diferenca de até 8%, o que seria
relacdo da fratura com os tecidos moles adjac¥ntes muito alto para permitir a utilizag&o da 6rbita contralateral

O aparecimento de enoftalmo pode advir de fraturas deomo controle da fraturada.
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Figura 4 - Os trés graficos mostram uma correlagao linear e proxima de 1 entre as mensuragdes das
Orbitas direita e esquerda nos trés observadores.
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Tabela 1 - Estudos de volumetria previamente realizados.
Relagéo entre as
Autor Método Resultados Orbitas Direita e

Esquerda

Alexander et al.*®

Método direto, usava Orbitas
de cranios secos preenchidos
com areia

Dez volumetrias da mesma
Orbita mostraram variagao
de 0,5mL

N&ao analisada

Cooper et al.*

Comparacao entre 0 método
direto (6rbitas de cranios
secos preenchidos com areia)
e a volumetria por tomografia

Método de
tomografia se
mostrou acurado e
reprodutivel

N&o foi o objetivo do
estudo, mas comenta
que as diferencas
sao grandes

Forbes et al.®

Comparacao entre 0 método
direto (6rbitas de cranios
secos preenchidos com areia)
e volumetria por tomografia
(29 pacientes)

Estabeleceu valores normais
como referéncia para
estudos posteriores

Diferenca de até 8%

Parsons et al.”

Método direto (6rbitas
de cranios secos preenchidos
com silicone)

Estudaram a variagdo
de volume com a mobilizacdo
das paredes da érbita

Diferenca de até 7%

McGurk et al.®

Tomografia axial de 9
pacientes normais

Acuracia de 1,9%

Diferencas de 0,6cm?
(dp 0,33 cm?)

Deveci et al.*®

Comparagao do método direto
(6rbitas de cranios secos
preenchidos com alginato) e
tomografia

Discrepancia entre 0s
dois métodos

N&o analisado

Koppel et al.*

Cinco cranios secos foram
tomografados e foi realizada a
volumetria orbital por
programa chamado “Analyze”

Programa
demonstrou
acurdcia suficiente
para utilizag&o clinica

N&ao analisado
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Dessa forma, o presente estudo comprova a possibilidades. Forbes G, Gehring DG, Gorman CA, Brennan MD, Jackson IT. Volu-
de utilizac&o da orbita contralateral (sadia) como controle da me measurements of normal orbital structures by computed
orbita afetada, proporcionando um diagndstico mais preciso. tomographic analysis. AJR Am J Roentgenol. 1985;145(1):149-54.
Proporciona, também, o acompanhamento de pacientes em p6&§: McGurk M, Whitehouse RW, Taylor PM, Swinson B. Orbital volume

measured by a low-dose CT scanning technique. Dentomaxillofac

operatério tardio, levando a um diagnéstico mais precoce da Radiol. 1992:21(2):70-2.

ocorréncia de possiveis sequelas tardias. 7. Parsons GS, Mathog RH. Orbital wall and volume relationships.
Arch Otolaryngol Head Neck Surg. 1988;114(7):743-7.
- 8. Whitehouse RW, Batterbury M, Jackson A, Noble JL. Prediction of
CONCLUSAO enophthalmos by computed tomography after “blow-out” orbital
fracture. Br J Ophthalmol. 1994;78(8):618-20.

O método de volumetria orbital descrito comprova a re- 9. Weissleder R, Wittenberg J, Harisinghani MG. Imaging physics.
lacdo de igualdade entre as Orbitas direita e esquerda de um Primer of diagnostic imaging. Philadelphia:Mosby;2003.
mesmo individuo e se mostrou reprodutivel e com acuracia p.978-82.

e precisdo adequadas. 10. Fernandes JW. Fisiopatologia das fraturas de face. In: Mélega JM, ed.
Cirurgia plastica: fundamentos e arte. Rio de Janeiro:Medsi;2002.

11. Tessier P. Plastic surgery of the orbit and eyelids. Miami:Year Book
Medical Publishers.

12. Bite U, Jackson IT, Forbes GS, Gehring DG. Orbital volume
measurements in enophthalmos using three-dimensional CT imaging.
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Osirix: uma estacao de trabalho radiologica
portatil ao alcance do cirurgiao

Osirix: providing surgeons with a mobile radiology workstation
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RESUMO

Introduc&o: O advento da tomografia computadorizada de-
terminou avango significativo na avaliagdo da morfologia dos
pacientes. Reconstrugdes multiplanares e tridimensionais tornam
a visualizacdo da morfologia ainda mais facil, mas sua criagéo
demanda altos custos e conhecimentos especificos. O objetivo
do presente estudo € avaliar a aplicabilidade deste programa
rodando em computadores portateis como auxiliar em atividades
assistenciais e didaticas em Cirurgia Craniomaxilofacial. Méto-
do: Durante os anos de 2006 e 2007, para as tomografias reali-
zadas em pacientes com doencas craniomaxilofaciais, o radiolo-
gista passou a gravar um CD-ROM com cortes axiais no formato
DICOM. O programa Osirix foi, entéo, empregado pelos cirurgi-
Oes, residentes e estagiarios em computadores portateis para rea-
lizar reconstrugdes tridimensionais e multiplanares, que eram
dinamicamente manipuladas. A técnica foi empregada em 96
casos. Foram coletados exemplos de usos em situacdes interes-
santes. Resultados: As reconstrucdes se mostraram faceis de
fazer e comparaveis em qualidade as realizadas nas estacGes de
trabalho do centro de radiologia. S&o mostrados exemplos em
gue o uso dessa técnica propiciou diagndsticos mais claros e
planejamentos cirdrgicos mais acurados. Essa solu¢ao se mos-
trou Util como recurso para treinamento de membros da equipe e
para educacéo dos pacientes. Conclusdes: A possibilidade de
manipulacéo das imagens pelo cirurgiéo pode elevar o nivel de
compreensdo da anatomia dos pacientes tratados. O uso do
programa Osirix pelo cirurgido em computadores pessoais para
visualizaco e reconstrucao de imagens tomogréficas é barato e
de fécil aplica¢do, podendo ser de grande valia para fins didati-
cos e assistenciais em Cirurgia Craniomaxilofacial.

Descritores: Sistemas de informac¢édo em radiologia.
Anormalidades craniofaciais. Fraturas 6sseas. Processamento
de imagem assistida por computador/métodos.

SUMMARY

Introduction: The advent of computed tomography
heralded a significant advancement in the evaluation of
patient morphology. Furthermore, three-dimensional and
multiplanar reconstructions make it easier to visualize
morphology, but require tremendous technical expertise
and cost to create. The purpose of this study is to evaluate
the usability of this laptop based imaging software when
treating patients and teaching trainees on
Craniomaxillofacial Surgery. Method: During 2006 and
2007, when a CT scan was performed for
craniomaxillofacial patients, the radiologist would record
a CD-ROM with the axial slices in the format DICOM.
Osirix software was then employed by surgeons and
trainees on notebook computers to perform three-
dimensional and multiplanar reconstructions, which were
dynamically manipulated. This approach was used for 96
cases. Examples of instances in which the program was
useful were collected. Results: The images obtained were
made with ease and were comparable in quality to those
from the radiology workstation. The authors provide
examples in which the use of this technique provided
clearer diagnoses and more accurate treatment plans. This
solution appears to be very useful in educating patients
and other members of the staff as well. Conclusions:
The use of Osirix by surgeons on notebooks for viewing
and processing images is easy and inexpensive, being
very useful for education and care on Craniomaxillofacial
Surgery.

Descriptors: Radiology information systems.
Craniofacial abnormalities. Fractures, bone. Image
processing, computer-assisted/methods.
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INTRODUCAO

A tomografia computadorizada vem sendo amplamente

utilizada como meio de conhecer a morfologia dos pacien- Osirix (d) apresentava as imagens em um navegador (€), além de
S con : . S fazer reconstrugdes multiplanares (f), multiplanares volumétricas (g),
originais, podem ser feitas reconstru¢des em diversos pla- tridimensionais (h) e tridimensionais anaglificas (i), entre outras.

tes com doencas craniomaxilofaciais. A partir dos corte

gravados em um CD-ROM no centro de radiologia (b). O CD era

Figura 1 — Os cortes axiais obtidos do tomografo (a) eram

colocado em um computador portatil (c) no qual o programa

nos ou em trés dimensdes, facilitando a visualizacao
diversas condi¢cBes. Este processamento de imagens requ
computadores e programas de alto custo que costumam s
comprados pelos centros de radiologia em conjunto com
proprio tomografo. Dessa forma, o cirurgido tem acesso
somente aos cortes e reconstru¢des selecionados pelo r
diologista, que congela imagens que considera interessar
tes e as apresentada em filme impresso ou as grava em mig
digital. Nesse ultimo caso, a midia traz as imagens e um do
diversos programas disponiveis para sua visualizagéo, tod¢
estes com recursos limitados.

A partir de 2004, passou a ser disponibilizado na Internet
o Osirix, um programa de computador gratuito, que tem comc
publico-alvo tanto centros de radiologia quanto usuarios
nao-radiologistas, podendo ser executado em computadore
pessoaik?

Este estudo tem por objetivo avaliar a aplicabilidade

i )

1" BN

= =
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oGy
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do programa Osirix como ferramenta de trabalho para o
cirurgido craniomaxilofacial.

METODO

Durante os anos de 2006 e 2007, os filmes de tomografi%i
de pacientes tratados por doencas craniomaxilofaciais, %A

Servico de Cirurgia Craniomaxilofacial da Diviséo de Cirur-
gia Plastica do Hospital das Clinicas da Universidade d
S&o Paulo, passaram a vir acompanhados de um CD-RO
contendo os cortes originais provenientes do tom()graf(')m
em formato DICOM. Estas imagens originais eram corte‘ﬂH
axiais em janela 6ssea e janela para partes moles. Os me
bros da equipe utilizaram as imagens em seus computado-
res portateis como auxiliares aos filmes no diagnéstico e no
planejamento de tratamento dos pacientes (Figura 1). A
técnica foi empregada em 96 casos, sendo 81 fraturas de
face e os restantes, seqiielas e outras doengas.

Foram utilizados computadores portateis com as
seguintes configura¢cdes: Apple iBook G4, 1,33 GHz, 1
Gb de RAM, tela de 12 polegadas e Apple MacBook
Pro, Intel Core 2 Duo, 2,33 GHz, 2 Gb de RAM, tela de 15
polegadas. Nas maquinas estavam instalados o sistema
operacional Mac OS X 10.4 e o programa Osirix versac
2.0. Os computadores eram de uso pessoal e o Osirix
foi baixado sem custos da Internet, do endereco
www.sourceforge.net *

Na sala de cirurgia, em adigéo aos filmes fixados ao
negatoscopio como orientagdo intra-operatoria, manteve-
se disponivel um computador com o programa em execu-
¢ao. Utilizando-se unmousesem fio apoiado sobre
uma mesa de Mayo e coberto com um campo estéril, mani-
pularam-se imagens tridimensionais e reconstrucdes
multiplanares.

Ao longo do periodo, foram coletados exemplos da
aplicabilidade deste método de visualizacdo e processa-
mento de imagens tomogréaficas.

u

RESULTADOS

O programa foi manuseado sem dificuldades pela equi-

. Seu uso permitiu melhor compreensao da anatomia dos
cientes. O maior tempo gasto era para a aquisicdo dos
dos do CD-ROM, o que levava em torno de 3 minutos.
Apoés este processamento inicial, as reconstru¢cdes subse-

lentes podiam ser feitas quase que instantaneamente. As
agens resultantes se mostraram de nivel semelhante ao
e se pode obter com os programas das estac¢des de traba-
o do centro de radiologia (Figura 2).

Os seguintes recursos foram utilizados dependendo do caso:
alteracdo de janela, evidenciando diferencas de
radiopacidade das partes estudadas (Figura 3);
navegacao através de cortes seqiienciais por meio de
movimento danouse de forma que um corte é substitu-
ido pelo préximo e assim sucessivamente na mesma tela,
permitindo uma melhor compreenséao de estruturas que
se apresentam em diversos cortes;

reconstru¢cdes em MIPnaximum intensity projectipnque
aumentam a sensibilidade para detecc¢ao de tragos de fratura;
reconstru¢des multiplanares formando cortes ndo s6 nos
planos axial, coronal e sagital como em qualquer plano
no espaco (Figura 4);

reconstrugcdes multiplanares volumétricas, em que se faz
uma reconstrugéo tridimensional de uma fatia espessa
orientada em qualquer plano do espaco (Figura 5);
reconstru¢des tridimensionais que podem ser livremen-
te rodadas, ter sua janela alterada e ter partes recortadas
(Figura 6);

reconstru¢fes tridimensionais anaglificas, para
visualizagdo com Oculos anaglificos, usadas com fins
educacionais;

exportacdo de imagens e de videos para uso em aulas e
apresentacdes com finalidade didatica (Figura 7).
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Figura 2 — A partir dos cortes axiais feitos pelo tomégrafo,
podem ser feitas reconstrugdes tridimensionais. A: reconstrucdo
feita pelo software da estacdo de trabalho do tomdgrafo Philips.

B: reconstrucdo feita em um computador portatil pelo Osirix.

Figura 3 - Regulagem da janela permitiu evidenciar
prétese de silicone erodindo mandibula sem
interferéncia de partes moles.

Figura 4 - Reconstru¢do multiplanar evidenciando
musculo reto medial herniado em fratura de parede
medial de 6rbita esquerda.

Figura 5 — Reconstru¢do multiplanar volumétrica
evidenciando a via de drenagem do seio frontal.

Figura 6 — Imagem de fratura de condilo em vista postero-
anterior. Foram recortadas da imagem as estruturas 6sseas,
mantendo-se somente a mandibula e o palato, de forma a
evidenciar o encurtamento da dimensao vertical posterior da
mandibula e o consequente toque precoce de molares.

Figura 7 — Imagem de portador de sindrome de Treacher-
Collins, demonstrando a auséncia do 0sso zigomatico.
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No pré-operatério, na sala de cirurgia, e na documentareconstrucdes, resultando em elevado grau de familiari-
¢do do caso, a visualizacdo e a manipulacdo das imagedade com a morfologia do paciente. O cirurgido pode
permitiu uma boa integracdo dos membros da equipe, inclicaptar detalhes que nem sempre seriam disponibilizados
sive dos cirurgiGes em treinamento, de forma que todopelo radiologista menos afeito as doencas cranio-
tivessem maior entendimento do caso, permitindo melhomaxilofaciais.
assisténcia ao paciente. A capacidade do Osirix de exportar imagens e videos

As imagens obtidas se mostraram de grande utilidadpara formatos comuns como jpeg e avi tem permitido a
como recursos didaticos e de motivacao. formacgdo de um banco de dados para fins didaticos com
imagens muito elucidativas.

A solucdo que este trabalho apresenta é facilmente
implementada pelo cirurgido. Ao se solicitar uma
Ao longo dos Gltimos 20 anos, a tecnologia emtomografia, basta que se peca um CD-ROM com as ima-

imagenologia realizou uma transicéo do formato anal6gic@€NS emeEIC((JJM, 0 formzto original gerado pela estacao
para o digital. O processamento de dados digitais descog-e ga. alno. computaf'or necessario para a execucao
tinou um universo de possibilidades na forma como realid© OSIfix tem como configuragoes minimas parametros

zamos aquisigdo, armazenamento, processamento e visUg2MUNs em computadores pessoais Apple. As configu-
lizagdo das imagens em radiologia. O volume e o refinal260€S Nécessarias, assim como o endereco para baixar o

mento das informacdes extraidas de cada exame passoff@drama, podem ser encontrados no endereco http://

ser cada vez maior. A manipulacio destas informagdes géVW-OSIfx-viewer.com
ralmente requer computadores e programas que por sua
néo portabilidade e seu alto custo se tornam inalcancéaveis
para o usuario final da informagédo, que é o médico que
assiste ao paciente. A possibilidade de manipulagédo das imagens pelo cirur-
O programa Osirix surgiu em 2004 a partir do trabalhogido pode elevar o nivel de compreensao da anatomia dos
de Rosset et &l. radiologistas da Universidade da pacientes tratados. O uso do programa Osirix pelo cirurgido
Califérnia, em Los Angeles, que procuraram desenvolveem computadores pessoais para visualizacdo e reconstru-
um aplicativo que fosse completo o suficiente para secdo de imagens tomograficas é de facil aplicacao e pode ser
usado como plataforma em centros de radiologia e, ade grande valia para fins didaticos e assistenciais em

DISCUSSAO

CONCLUSOES

mesmo tempo, amigavel o suficiente para ser manuseaddirurgia Craniomaxilofacial.

pelo usuario comum. Criaram, entdo, um programa de co-
digo aberto, sistema pelo qual toda a comunidade tem aces-
SO a sua arquitetura, fazendo modificac6es e depurando
problemas, a moda do que ocorre com o sistema operacional
Linux, por exemplé. Assim, o programa é distribuido gra- =
tuitamente e os direitos autorais sdo da coletividade. Sua
sobrevivéncia e desenvolvimento ndo dependem de uma2.
pessoa ou empresa Empresas, no entanto, podem co-
brar pelo servi¢co de disponibilizar uma determinada ver- ~
sdo do programa sobre a qual assumem responsabilidade
e a qual prestam assisténcia. Existem versdes do Osirix4.
oferecidas por determinadas empresas, que sdo aprova-
das pelo FDA Food and Drug Administrationdos
Estados Unidos para uso comertial

O uso de imagens tridimensionais pelos cirurgides
propicia diagndsticos mais acura@§sauxiliando no
planejamento de tratamentd? e até no entendimento
da patogénese dos casos em quéstdo construcéo
de modelos tridimensionais estereolitograficos ndo apre-
senta a mesma reproducédo de detalhes da imagem’
tomogréfica tridimensional, mas, ainda assim, é descrita
como um valioso adjunto para a compreensao da anato-
mia na medida em que se permite manipular as estrutu-°-
ras ali representad&s® Com o uso do Osirix, o cirur-
gido pode aliar a alta definicdo da tomografia com a;(
capacidade de manipular, ainda que virtualmente, as

6.

7.
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Uso de material bioabsorvivel em fratura de teto
orbitario: relato de caso

Use of bioabsorbable device in orbital roof fracture: case report

Jost CarLOS MARTINS JUNIORY, FREDERICO SANTOS KEIM?, MARIANA SCHMIDT KREIBICHS

RESUMO

O teto da 6rbita pode ser sede de afec¢gbes que podem
variar de tumores invasivos a fraturas causadas por impac-
tos indiretos sobre o rebordo supra-orbital. A reconstrugado
do teto orbitario possibilita ndo sé um ganho cosmético,
mas também um bom resultado funcional. Ha muitos mate-
riais disponiveis para reconstrucdo orbitaria. Nos ultimos
anos, tem havido grande interesse pela cirurgia craniofacial
na utilizacdo de materiais bioabsorviveis, como placas,
parafusos e telas, e estudos tém demonstrado sua suficiente
rigidez para permitir a cicatrizagdo Gssea antes de serem
totalmente absorvidos. A literatura é farta em reportar o uso
desse material, especialmente em pacientes pediatricos. O
presente trabalho pretende relatar o caso de um paciente
de 19 anos, vitima de acidente automobilistico, apresen-
tando trauma facial com fratura de osso frontal e teto orbitario.
Ao exame clinico, o paciente apresentou limita¢do da mo-
vimentacao superior do globo ocular, pseudoptose da pal-
pebra superior e diplopia. A confirmag¢do diagndstica foi
obtida por meio de tomografia computadorizada com cor-
tes coronais e reconstrugdo tridimensional. A correcéo da
fratura foi realizada com a utilizagdo de uma tela
bioabsorvivel, desenhada especificamente para uso em
assoalho orbitario, que foi modificada em seu formato para
utilizacdo como fixagdo da fratura do teto orbitario. A fratu-
ra do osso frontal foi incluida na area da fixagdo da tela. O
paciente evoluiu bem no pds-operatdrio, com a normaliza-
¢ao da visdo, mobilidade ocular e aparéncia estética.

Descritores: Fixacdo interna de fraturas. Trauma
craniocerebral. Orbita/cirurgia.

SUMMARY

The orbital roof can be the site of affections that may
go from benign neoplasm extension to fractures caused
by blunt trauma over the supraorbital rim. Reconstruction
of orbital roof not only makes it possible to gain a cosmetic
improvement, but also a better functional result. There
are several devices for orbital reconstruction. In the last
years, there has been a great interest by the craniofacial
surgery for the use of bioabsorbable materials, such as
plates, screws and mashes, and studies have shown its
sufficient rigidity to allow bone healing before its been
absorbable. There are many reports of the use of this kind
of material in the literature, especially in pediatric patients.
The present work intends to report a case of a 19 years
old boy, who was involved in a motor vehicle accident
presenting facial trauma with frontal bone and orbital roof
fractures. Physical examination showed limitation of
upward gaze, upper eyelid pseudoptosis and diplopia. A
CT was performed with coronal and three-dimensional
scans to conclude diagnostic. The correction of fracture
was done with a bioabsorbable mash specially designed
for using in an orbital floor fracture that was modified on
its shape so we could use it to fix the orbital roof. The
frontal bone fracture was included in the fixation of the
mash. The patient showed good postoperative recovery,
with the return of vision acuity, gaze motility and a cosmetic
improvement.

Descriptors: Fracture fixation, internal. Craniocerebral
trauma. Orbit/surgery.
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Uso de material bioabsorvivel em fratura de teto orbitario

INTRODUCAO A necessidade de prover uma fixacdo Gssea rigida no
tratamento cirdrgico das desordens craniofaciais em
Os dois tercos anteriores do teto orbitario sdo comeriangas, sem causar impacto no crescimento, inspirou a
postos pelo osso frontal e o terco posterior é formad@volucdo das técnicas operatérias e dispositivos de fixacao
pela asa menor do osso esfendide. A asa maior doom o desenvolvimento de fixa¢éo 6ssea reabsofvivel
esfenodide forma os dois tercos posteriores da parede Por essas razdes, o uso da fixagdo ndo-metalica que
orbital lateral. reabsorva ap0s a cicatrizagdo dssea tem sido a opg¢&o no
Defeitos do teto orbitario podem ocorrer em associagatratamento de alguns tipos de fraturas faciais, sendo o
com lesdes traumaticas do terco médio da face, fossa antesqueleto do terco médio e superior da face as areas de
rior ou base do cranio, ou de tumores da 6rbita ou estrutieleicdo, devido ao menor estresse biomecéanico a que séo
ras adjacentes. Dependendo da gravidade, tais defeitos reitbmetidas.
cessitam reconstrugéo. A reducdo cirirgica é indicada para
os casos de fraturas com deslocamentos, enquanto nenhum
tratamento é indicado para os casos de pequenos ou ne-

nhum deslocame}nto. . . Paciente W.S., 19 anos, sexo masculino, foi vitima de
) Nem sempre & possivel restabelecef a formf_:l original dgtmpemmemo, apresentando traumatismo cranioencefalico
orbita, pois os fragmentos pequenos ndo permitem uma fligsociado a lesdes de face. Apés exame neuroldgico e li-
xacdo adequada o beragdo pela neurocirurgia, o paciente foi encaminhado
Os materiais metalicos foram os primeiros a serem amplgsara o servico de cirurgia maxilofacial do Hospital Santa
mente utilizados para o tratamento das fraturas do eSque'@atarina, em Blumenau. Dez dias apds o trauma, ao exame
to facial, observando-se ao longo do tempo o aparecimeni@inico notaram-se escoriacdes em regido frontal, nasal e
de certos problemas como dor e possibilidade de palpacagbial, em cicatrizacdo. No exame do terco inferior e médio
do material quando colocado em areas de pele fina, com@®a face, n&do foram evidenciadas fraturas
area periorbitaria, producéo de artefatos radiograficos emaxilomandibulares. Havia ptose palpebral e restricdo da
exames de tomografias e ressonancias magnéticas, alémgavimentacéo superior do globo ocular no lado direito
“blindagem” da caixa orbitaria por um material rigido, que (Figuras 1 e 2), além de diplopia binocular. Ndo havia si-
levaria a danos neurovasculares importantes em caso @ais de lesdo do globo ocular. Ao exame tomogréafico, foi
novos traumas envolvendo a mesma regiéo. diagnosticada fratura de teto orbitario em sua porc¢éo

RELATO DO CASO

Figura 1 - Pseudoptose palpebral. Figura 2 - Restricdo da movimentag&o ocular.
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supero-medial, além de fratura posicionada de osso frorrepocisionado o fragmento, deu-se inicio & remodelagem
tal ipsilateral (Figuras 3 e 4). O tratamento de escolha foi da tela absorvivel. Foi escolhida a tela pré-moldada para
reducdo cirdrgica da fratura do teto orbitario utilizandoassoalho orbitario direito que, seguida as orienta¢des do
uma tela absorvivel para fixagdo do fragmento. fabricante, teve sua memoria alterada e seu formato retifi-

A cirurgia foi realizada sob anestesia geral, comcado através déheat bag” e adaptado ao teto orbitario
intubacao orotraqueal. A incisdo de escolha foi a coronalgom a incluséo do fragmento fraturado. A fixa¢éo da tela
realizada apds infiltracdo de solucdo vasoconstritorsge deu junto ao rebordo orbitario, utilizando-se cinco pa-
(adrenalina 1/90. 000), mantendo o periésteo aderido atérafusos e contendo a linha de fratura do osso frontal (Fi-
regido frontal, quando ele foi incisado para se adentrar gura 6). O paciente teve alta com quarenta e oito horas de
cavidade orbitaria. A procura do fragmento orbitario deu-pés-operatério, evoluindo bem, sem complicacdes, com a
se com pinca hemostatica para se evitar danos aos tecidogrmalizac¢édo da viséo, mobilidade ocular e boa aparéncia
circunjacentes (Figura 5). Depois de capturado eestética (Figura 7).

Figura 3 - Tomografia computadorizada tridimensional. Figura 4 - Fratura do teto orbitario.
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fistula liquorica, pneumoencéfalo e contusdes com
laceracdes cerebrdiDependendo da extensdo do defei-
to, as fraturas do teto orbitario podem levar a: dano ao
contorno da orbita, travamento do muasculo reto superior
por fragmentos de o0sso, ptose causada por irritacdo do
musculo elevador da péalpebra, mudancas do volume
orbitario levando a exoftalmia ou enoftalmo e lesbes do
nervo opticés,

A tomografia computadorizada com cortes coronais,
axiais e reconstrugdo tridimensional revela o padrdo da
fratura e guia o tratamento.

Figura 7 - Restabelecimento estético e funcional.

CONCLUSAO

Fragmentos 6sseos deslocados para cavidade orbital
podem causar rompimento do globo ocular, compresséo
nervosa no forame optico e fissura orbital superior com di-
minuicdo da acuidade visual e oftalmoplegia.

Anormalidades da mobilidade ocular s&o freqlientes ob-
servacfes nos casos com diplopia e restricdo da muscula-
tura extra-ocular.

O objetivo do tratamento € a reconstru¢ao primaria do
volume natural da érbita e seu contorno para prevenir a
possibilidade de enoftalmia e distdrbios da mobilidade
oculaP.

Os materiais bioabsorviveis sdo uma boa opg¢éo para o
tratamento das fraturas orbitarias com deslocamento e
devido sua plasticidade podem ser moldados para se
. adaptarem e melhor conter os fragmentos 6sseos. Além
DISCUSSAO disso, evitam a presenca de um corpo estranho intra-orbitario

o » gue permaneceria apoés a cicatriza¢do 6ssea no caso de uti-
As fraturas do teto orbitario, ao contrario das fraturagjzacgo de materiais metalicos.

blow-out do assoalho orbitario, sdo consideradas eventos
pouco comurfs A incidéncia dessas fraturas € de dificil

determinacéo. Schufzm estudos de casos, encontrou uma REFERENCIAS
variacdo de 1 a 5% de fraturas de teto orbitario associados
aregido supra-orbitaria e glabelar. 1. Piotrowski WP, Mayer-Zuchi U. The use of polyglactin 910-

Na literatura, encontramos os traumatismos fechados polydioxanon in the treatment of defects of the orbital roof. J Oral
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Doenca de Kimura: um desafio diagndstico e terapéutico
Kimura’s disease: a diagnostic and therapeutic challenge

RenaTO DA Sitva Frermast, ANDRE Ricarpo DaLL’OaLio Tolazzi?, ANiLEDA Lucia SaANTos?, Givani Azor be OLivelra E Cruz®, NIvALDO ALONSO*

RESUMO

A doenga de Kimura consiste numa doenga inflamato-
ria crbnica rara e de etiologia desconhecida. Incide mais
freqlientemente em homens jovens e de origem asiatica,
embora tenham sido descritos casos isolados dessa doen-
ca em pessoas de origem ndo-asiatica. Apesar dos acha-
dos clinicos bastante variados, a triade mais comumente
encontrada é massa(s) subcutanea(s) ou adenopatia
cervical unilateral, importante eosinofilia periférica e
tecidual, associada a niveis séricos elevados de IgE. Além
da dificuldade diagndstica, tendo em vista sua raridade,
bem como os inimeros diagndsticos diferenciais, a doen-
ca de Kimura é, também, de dificil controle clinico, com
opcOes terapéuticas pouco eficazes. No presente traba-
Iho, relatamos um caso tipico de doenca de Kimura em
um jovem de origem asiatica, bem como discutimos, com
dados de literatura, as dificuldades diagndsticas e tera-
péuticas dessa doenca.

Descritores: Transtornos linfoproliferativos. Eosinofilos/
patologia. Linfonodos/patologia.

SUMMARY

The Kimura’s disease is a rare chronic inflammatory
disorder with no know etiology. It is observed more
frequently in young men of Asian descent, although
isolated cases have been described in no-Asians. In
spite of the diverse clinical signals, the triad more
commonly found it is subcutaneous mass or unilateral
cervical adenopathy, important peripheral blood
eosinophilia, associated to high serical levels of IgE.
Besides the difficult diagnosis, considering its rarity, as
well as the countless differential diagnosis, Kimura’s
disease is, also, of difficult clinical control, with little
effective therapeutical options. In this report, the authors
present a typical case of Kimura’s disease in a young
man of Asian descent, as well as they discuss the
diagnostic and therapeutic difficulties related to this
disease.

Descriptors: Lymphoproliferative disorders.
Eosinophils/pathology. Lymph nodes/pathology.

1.Professor Adjunto da Disciplina de Cirurgia Plastica da Universidade
Federal do Parana (UFPR).

2.Cirurgido Plastico do Servigo de Cirurgia Plastica e Reparadora da
UFPR.

3.Coordenador da Disciplina e Chefe do Servico de Cirurgia Plastica e
Reparadora da UFPR.

4.Livre Docente e Coordenador da Unidade de Cirurgia
Craniomaxilofacial do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina da Universidade de Sao Paulo.

Correspondéncia: Renato da Silva Freitas

Disciplina de Cirurgia Plastica e Reparadora — Hospital de Clinicas —
UFPR

Rua General Carneiro, 181 - 9° andar, sala 903 - Curitiba — PR —
CEP 80060-100

E-mail: dr.renato.freitas@gmail.com

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 36-40




Doenga de Kimura

INTRODUCAO de consisténcia fibro-elastica, pouco moével, de cresci-
mento progressivo (principalmente nos ultimos dois
A doenca de Kimura foi primeiramente descrita poranos), e de limites pouco definidos, medindo aproxima-
Kim e Szeté, em 1937. Somente em 1948, no entantodamente 5 x 4cm, sendo discretamente maior a direita (Fi-
Kimura et al? publicaram de maneira detalhada os achagura 1). A andlise laboratorial demonstrou importante
dos dessa doenca, descrevendo-a como “granulac&msinofilia sérica (18%) e IgE sérica total bastante elevada
incomum associada a alteracdes hiperplasicas do tecidecima de 2.000 Ul/ml), com velocidade de
linfatico”. Freqlientemente citada como “linfogranuloma hemossedimentacdo normal (2mm/h), VDRL e
hiperplasico eosinofilico”, a doenca de Kimura consisteparasitolégico de fezes negativo. Avaliacéo ultra-
em doenca inflamatéria crénica rara e de etiologia descosonografica e tomogréfica foi realizada, demonstrando
nhecida. Incide mais freqiientemente em homens jovenmassas nodulares retroauriculares de limites imprecisos,
e de origem asiatica, embora tenham sido descritos canfiltrando tecido celular subcutaneo, sem acometimento
sos isolados dessa doenca em pessoas de origem ndie estruturas profundas do cranio, face ou pescogo (Fi-
asiaticd®. Apesar dos achados clinicos bastante variagura 2). Procedeu-se, entdo, a biépsia da leséo, a qual foi
dos, a triade mais comumente encontrada é massa(epmpativel com doenga de Kimura. Na avaliacado
subcutanea(s) ou adenopatia cervical unilateral, imporhistoldgica, evidenciou-se tecido celular subcutaneo
tante eosinofilia periférica e tecidual, associada a niveigfiltrado por multiplos agregados linfoides hiperplasicos,
séricos elevados de IJE Além da dificuldade com centros germinativos proeminentes, apresentando
diagnéstica, tendo em vista sua raridade, bem como owaterial eosinofilico no seu interior, por vezes tendendo
inimeros diagndsticos diferenciais, a doenca de Kimura formar microabscessos. Vascularizacdo aumentada e
é, também, de dificil controle clinico, com opcdes tera-acentuada eosinofilia na regido paracortical também fo-
péuticas atualmente disponiveis pouco eficazes. No prgam observadas.
sente trabalho, relatamos o caso de um paciensexto O paciente foi encaminhado ao nosso grupo apoés
masculino, de origem oriental, apresentando tumoracawearios tratamentos medicamentosos anteriores sem
retroauricular bilateral, cujo diagnéstico foi compativel sucesso. Referiu ter feito uso cronico de corticéide, com
com doenca de Kimura. reducgdo transitoria das lesbes e aumento das mesmas a
parada da medicacdo. Apresentava como efeito colateral
pequena area de alopécia areata em couro cabeludo. Em
RELATO DO CASO acompanhamento conjunto com a clinica dermatolégica,
foi interrompido o uso de prednisona e iniciado
Paciente dsexo nasculino, de 35 anos de idade, de pentoxifilina na dosagem de 1.200 mg/dia, o que resul-
origem oriental, foi encaminhado ao nosso servigo potou em discreta melhora volumétrica das lesdes. Quatro
massa retroauricular cronica, bilateral e de dificil contro-meses ap6s, associada a pentoxifilina, iniciou-se
le clinico. O paciente apresentava desde os 15 anos defiltracdo de corticoide intralesional — triancinolona
idade tumoragdo em regido mastoidea bilateral, indolorilOmg por lesdo — em intervalos de quatro semanas,

Figura 1 - Visao pré-operatéria da tumoragéo Figura 2 - Corte axial tomogréafico demonstrando a massa
retroauricular bilateral. retroauricular expansiva e de limites mal definidos.
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também com pouca melhora clinica. Posteriormente
tentou-se associagado de sulfona e pentoxifilina, poré
0 paciente interrompeu o uso de ambos devido ao ede

Figura 3 - Intra-operat6rio da regiéo retroauricular
direita, demonstrando a massa tumoral.

QD

de face logo ap0s inicio das medicag8es. Em virtude d

medicamentoso, bem como a eosinofilia sérica perm
necia elevada (11%).

com limites pouco definidos, sem céapsula ou
pseudocapsula delimitando a tumoracao (Figuras 3 a 5)).
Apesar da dificuldade técnica em definir os limites d

e com boa evolugéo pés-operatéria. Nenhuma droga an-

teriormente usada foi prescrita até o segundo més de

seguimento pés-operatério, quando entdo foi reiniciada
pentoxifilina 1.200 mg/dia ao evidenciarmos pequena

aumento da lesé@o no lado operado. O espécime media
x 3,0 x 2,7 cm e sua avaliagdo microscopica foi condizent
com os achados da doenca de Kimura.

DISCUSSAO

Relatada inicialmente por Kim e Szétem 1937, esta
doenca inflamatéria somente foi descrita em detalhes e
1948 por Kimura et &. Rara e de etiologia até entdo des-
conhecida, a doenca de Kimura consiste em alteraca
linfogranulomatosa crénica, que afeta com maior freqién
cia homens (6:1) de origem asiética, especialmente ch
neses e japones¥s. Embora possam acometer todas as
faixas etarias (3 a 71 anos), a doenca incide mai
comumente na segunda e terceira décadas dévida-
sos isolados da doenca de Kimura em nao-orientais té

sido relatados na literatura, porém representam pequena

parte da maior prevaléncia étni¢aSua apresentacéo
clinica mais comum é formada pela triade composta pgr Figura 5 — Estudo histopatolégico demonstrando tecido

adenopatia ou massa subcutanea cervical unilaterall celular subcutaneo infiltrado por maltiplos agregados linféides
eosinofilia e IgE séricas elevada@uadros clinicos bas- hiperplasicos, com centros germinativos proeminentes, apre-

tant iad tant ~ trad lati sentando material eosinofilico no seu interior, vascularizacao
ante variados, no entanto, sao encontrados com relatl- - 5ymentada e acentuada eosinofilia na regido paracortical.

va freqliéncia, o que dificulta bastante o diagnéstico pr
coce dessa doenca. Além disso, o grande nimero de di
agnosticos diferenciais relacionados ao aumento de v
lume cervical, incluindo as doencas neoplésicas, tornar
o diagnoéstico da doenca de Kimura ainda mais desafia
dor.

Algumas hipo6teses tém sido propostas a fim de expli
car a patogénese da doenga de Kimura. Alguns autoré
tém sugerido causas alérgicas (parasita, virus, fungo g
toxinas), trauma e reacbes autoimulids Estudos
imunohistoquimicos em pacientes com doenca de Kimur
tém demonstrado uma hiperproliferacdo e ativacéo d
linfécitos CD4, associado ao aumento do nivel de
citocinas eosinofilotroficas (IL-4, IL-5, IL-13, fator de
necrose tumoral & e fatores estimulantes de colbnias
de macro6fagos), o que poderia justificar os niveis sérico
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Doenca de Kimura

elevados de eosindfilos e IgE! O agente ou fator eosinofilicos e proliferagbes vascul&edNao obstante,
causal de toda essa reagdo inflamatdria, entretanto, aindartas semelhancas estejam presentes, a ALHE ndo demons-
ndo é conhecido. tra predilegéo racial e tem maior prevaléncia em mulheres.

O quadro clinico da doenca de Kimura é geralmente d®s pacientes apresentam lesdes papulo-nodulares peque-
inicio insidioso, indolor e benigno. Normalmente é localiza-nas, superficiais e eritematosas, por vezes pruriginosas e
da, sendo incomum a presenca de sintomas sistéfficos sangrantes. Raramente evidencia-se linfadenopatia regio-
A maioria dos casos apresenta envolvimento da cabecanal, eosinofilia periférica e IgE sérica elev#dA avaliacio
pescoco (76%), especialmente regido infra-auricular enicroscépica, evidencia-se maior proliferagdo vascular na
retroauricular. O acometimento da regido orbitaria, palpeALHE, formando agregados ou Iébulos compostos por cé-
bras, palato e faringe tem sido descrito, bem como dos mendlas endoteliais, com alteragdes epitelidides ou
bros superiores, axila e regido inguiftal® As lesdes iso- histiocitéides, freqlientemente demonstrando atipia celular
ladas, em geral, infiltram o tecido celular subcutaneo proe vacuoliza¢ds.
fundo, freqlientemente acometendo linfonodos (32-100%) O tratamento dessa doencga, tal qual o seu diagndsti-
e glandulas salivares, particularmente a glandula parétidaeo, é bastante problematfcdA resseccéo cirlirgica € a
submandibuldf?>. Pode apresentar variadas formas demelhor opcédo terapéutica e pode ser curativa. Contudo,
envolvimento renal, sendo a sindrome nefrotica a mais fretcendo em vista a dificuldade técnica de resseccéo total
guente, com proteindria ocorrendo em 12% a 16% dos pacita lesdo devido ao seu carater difuso e infiltrativo, o
entedl. Exceto pelo fato de apresentar lesfes bilaterais, éndice de recorréncia nédo é baixo. Lesdes recorrentes ini-
gue é menos comum, N0sso caso é um exemplo tipico (triadéais e localizadas, como observado no caso descrito, po-
classica) de doenca de Kimura sem envolvimento renal. dem ser reexcisada®utras opg¢des terapéuticas incluem

A avaliacdo laboratorial tipicamente demonstraradioterapia, corticéides sistémicos, agentes citotdxicos,
eosinofilia de sangue periférico, podendo variar de 10% g&iclosporina e pentoxifiling®3. Em virtude das carac-
70%. Concentractes séricas elevadas de IgE (800 a 35.068risticas benignas da doenca e por acometer mais
Ul/ml) também sao observaddg? O diagnostico porima- freqlientemente adultos jovens, muitos especialistas séo
gem da doenga de Kimura é dificil, visto que os achadogelutantes ao emprego da radioterapia. Ela pode ser bené-
tomograficos e de ressonancia magnética sdo pouco cardiea em casos de lesGes maiores e refratarias ao tratamento
teristicos e bastante variaveis. O aumento linfonodal elinico e cirtirgicé’. Os tratamentos medicamentosos, de
infiltrac&o do tecido celular subcutéaneo séo sinais radiol6forma geral, tém respostas limitadas e transitérias, com
gicos comuns a Vvarios outros processos patolégicos. Alémltos indices de recorréncia apds parada do uso, bem como
disso, diferencas na densidade radioldgica s@o devidas &deitos adversos relevantes. No presente caso, o paciente
variado grau de fibrose e vascularizagdo presentes nas lgr apresentava seqiiela (alopécia areata) relacionada ao
s6ed>? Na andlise histolégica, geralmente encontram-s&iso cronico de corticéides. Estes sdo melhores indicados
trés componentes: celular, fibrocolageno e vasttifalO  em casos associados a sindrome nefrética ou com
primeiro € composto por um denso infiltrado de eosinofilosyecorréncias freqiientes.
associado a hiperplasia folicular de células linféides e A literatura e o presente caso descrito ilustram bem
plasmaticas, podendo-se encontrar microabscessags dificuldades encontradas no diagndstico e tratamen-
eosinofilicos com necrose central. Estudos comyo da doenca de Kimura. Por conseguinte, com o intuito
imunoperoxidase demonstraram distribuicdo reticular de Igke minimizar a utilizagdo de métodos propedéutico-diag-
nos centros germinativéds O componente vascular € for- ngsticos desnecessarios, bem como esquemas
mado por uma rede de vénulas pds-capilares, com célulagrapéuticos ineficazes e por vezes deletérios, pretende-
endoteliais apresentando poucas atipias e vacuoliza¢cdesos alertar clinicos, patologistas e cirurgides quanto a
Portanto, a investigagéo clinico-laboratorial aliada a biépSiq"l_:ssa infreq[]ente causa de tumoragéo cervical, cronica e

da lesdo constituem a principal estratégia diagnostica paigenigna, encontrada predominantemente em descenden-
a doenca de Kimura. tes de orientais.

Os inumeros diagnosticos diferenciais da doenca de
Kimura séo principalmente representados pelos processos
neoplasicos e reativos. Nesta lista s&o incluidos: linfoma REFERENCIAS
de Hodgkin, linfoma angioimunoblastico de células T,
neoplasias de glandulas salivares, histiocitose de célulasi. Kim HT, Szeto C. Eosinophilic hyperplastic lynphogranuloma,
de Langerhans, hiperplasia folicular "florida”, doenca de  comparison with Mikulicz’s disease. Chin Med J. 1937;23:699-700.
Casﬂeman’ |inf0adenopatia dermatopética, hiperp|asia 2. Kimu_ra T, Ypshimura S, 'Ishikawa E. On the u_nu_sual granulation
angiolinféide com eosinofilia (ALHE), granulomatose alér- combined with hyperplastic changes of lymphatic tissue. Trans Soc

. . . - Pathol Jpn. 1948;37:179-80.
gica de Churg e Strauss, linfadenopatia reativa ao uso d%. Chusid MJ, Rock AL, Sty JR, Oechler HW, Beste DJ. Kimura's disease:

d,mgas e !'nfaden'tes pare_lsnal’la.@entrgl os diagndsticos an unusual cause of cervical tumor. Arch Dis Child. 1997;77(2):153-4.
diferenciais, a ALHE tem sido mais freqlientemente confun- 4. paaleman TP, Woodroof J. Kimura’s disease presenting as
dida com a doenca de Kimura, especialmente na literatura subcutaneous facial plague in an African American. Cutis.

ocidentat®?’, Isso se deve ao fato de ambas apresentarem 2000;66(3):201-4.

algumas caracteristicas clinicas e patoldgicas semelhantes}: fggg-rzga';i%“?s disease in an Arab female. Histopathology.
go{)neosggg]o?né%gqe Ctﬁ?sdooscm]?(l:eos’l r?élglzﬁ?;meer;)treo?: nzz%eog% Armstrong WB, Allison G, Pena F, Kim JK. Kimura’s disease: two

. : ~ o case reports and a literature review. Ann Otol Rhinol Laryngol.
Histologicamente, as lesGes apresentam infiltrados 1998:107(12):1066-71.
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